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Прогресс медицины характеризуется последо�
вательным совершенствованием знаний о сущ�
ности патологических процессов. Если снача�
ла в основе развития медицины как науки
лежали лишь общие взгляды на происхожде�
ние болезней и наблюдения врачей за их кли�
ническим течением, то теперь, когда уже с
полным основанием можно говорить о кли�
нико�анатомических особенностях большин�
ства болезней человека, оформилось учение о
патологии. Современная наука рассматривает
болезни как совокупность важнейших явлений,
присутствующих при любом заболевании.

В первой половине XIX века произошло разде�
ление общей патологии на патологическую ана�
томию и патологическую физиологию. Длитель�
ное время прогресс общей патологии связывали
исключительно с развитием патологической
физиологии. Действительно, патологическая
анатомия того периода позволяла выявить из�
менения лишь на органном и тканевом уров�
нях, что сужало возможности исследователя в
плане морфо�функциональных обобщений.

До конца XIX века теоретическая медицина была
представлена тремя основными направлениями:
морфологическим (патологическая анатомия),
функциональным (патологическая физиология)
и химическим (биохимия). При этом функцио�
нальное направление (патологическая физио�
логия) приобрело характер общепатологическо�
го, т.е. обобщающего. Однако с развитием
биохимии и морфологических методов иссле�
дования такие представления становились всё
менее и менее обоснованными. Классическая
морфология пришла в непосредственное сопри�
косновение с биохимией. Стало понятным, что
существует единый материальный субстрат про�
явлений жизнедеятельности, включающий все
уровни организации — от молекулярного до
организменного, что осуществление функций
определяется материальным субстратом, и ни�
какие функциональные изменения не могут воз�
никать и исчезать без морфологических изме�
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нений соответствующих структур на молекуляр�
ном или ультраструктурном уровне.

Современные методы исследования позволи�
ли увидеть непрерывность изменений в ряду
всё уменьшающихся структур — от клетки до
молекулы. После длительного периода расчле�
нения процессов жизнедеятельности на струк�
турные и функциональные во второй полови�
не XX века было начато их изучение как
целостных явлений. Поэтому патологическая
анатомия и патологическая физиология пред�
ставляют собой два различных методических
подхода к процессам общей патологии. Для
современного развития медицины характерно
и то, что дисциплины, ранее бывшие экспери�
ментальными (генетика, иммунология, биохи�
мия), становятся в равной мере и клинически�
ми. Широкое использование неинвазивных
методов (компьютерная томография, ультразву�
ковые исследования, эндоскопические методы)
позволяет визуально определить локализацию
и характер патологического процесса, а также
при необходимости брать для морфологичес�
кого исследования из области поражения ку�
сочки ткани (прижизненная или клиническая
патологическая анатомия). Быстро расширяю�
щиеся возможности изучения механизмов па�
тологических процессов непосредственно у
больного человека диктуют необходимость пе�
ремещения функциональных исследований в
клинику.

В конце XX века появились возможности для
исследования тончайших механизмов работы
отдельных клеток, включая их рецепторный
аппарат. Изучение внутриклеточных процессов,
а также особое внимание к молекулярному
уровню исследований привели к значительным
успехам в области фармакологии, биохимии,
генетики, к пониманию тончайших механиз�
мов жизнедеятельности, что оказало существен�
ное влияние на тактику лечения сердечно�со�
судистых, инфекционных, онкологических и
других заболеваний.
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В современный период развития медицинской
науки патология как дисциплина, впитавшая
достижения патологической анатомии, пато�
логической физиологии и биохимии, стала
весьма востребованной клиницистами. Прак�
тически все учебники и руководства по кли�
ническим медицинским специальностям опи�
раются на сведения, почерпнутые из патологии.
Подобная тенденция характерна и для запад�
ных медицинских школ. Так, учебник патоло�
гии R.S. Cotran, V. Kumar, S.L. Robbins «Robbins
pathologic basis of disease», изданный впервые в
1974 г., выдержал 6 изданий и в 2002 г. выхо�
дит его 7�е издание. Есть и другие издания та�
кого рода.

В то же время до сих пор в России не было руко�
водства подобного типа. В 2001 г. М.А. Паль�
цевым и Н.М. Аничковым издан учебник «Па�
тологическая анатомия», предназначенный в
основном для студентов и учитывающий в ка�

кой�то степени современные тенденции в раз�
витии патологии как учебной дисциплины. Од�
нако совершенно очевидно, что клиницисты,
работающие в России, остро нуждаются в руко�
водстве по патологии, в котором были бы отра�
жены современные представления о пато� и мор�
фогенезе болезней, основанные на новейших
достижениях патологической анатомии, пато�
логической физиологии и биохимии. В подоб�
ном издании нуждаются и студенты старших
курсов, а также врачи, продолжающие обуче�
ние в интернатуре, клинической ординатуре и
аспирантуре. В связи с вышеизложенным нами
предпринято издание руководства «Патология»,
предназначенного для практикующих врачей,
а также студентов старших курсов. Авторы на�
деются, что настоящее руководство станет на�
стольной книгой и важным источником сведе�
ний в области патологии и патоморфологии для
клиницистов любого профиля.
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ℜ  — аутосомное доминантное наследование
ρ — аутосомное рецессивное наследование
ℵ  — связанное с Х�хромосомой наследование
CD (произносят как си ди) — cluster of differen�

tiation — кластер дифференцировки
CSF — Colony Stimulating Factor — колоние�

стимулирующий фактор
FGF — Fibroblast Growth Factor — фактор ро�

ста фибробластов (ФРФ)
G�CSF — GGGGGranulocyte CSFCSFCSFCSFCSF — гранулоцитарный

колониестимулирующий фактор или колони�
естимулирующий фактор гранулоцитов

GM�CSF — GGGGGranulocyte MMMMMonocyte CSFCSFCSFCSFCSF — гра�
нулоцитарный и моноцитарный колониести�
мулирующий фактор) или колониестимули�
рующий фактор гранулоцитов и макрофагов

Ig — иммуноглобулин, иммуноглобулины
Hb — гемоглобин
HLA (произносят как эйч эль эй) — human

leukocyte antigens — лейкоцитарные Аг глав�
ного комплекса гистосовместимости чело�
века

Ht — гематокрит
M�CSF — MMMMMonocyte CSFCSFCSFCSFCSF — моноцитарный ко�

лониестимулирующий фактор или колоние�
стимулирующий фактор макрофагов

MHC (произносят как эм эйч си) — Major
Histocompatibility Complex — главный комп�
лекс гистосовместимости, см. HLA

OMIM — Online Mendelian Inheritance in Man
<http://www.ncbi.nlm.nih.gov/Omim/>.

PAF — Platelet Activating Factor — фактор ак�
тивации тромбоцитов

PAS — Periodic Acid�Schiff
PDGF — Platelet�derived Growth Factor — фак�

тор роста из тромбоцитов
SAA — (англ.) serum amyloid A — сывороточ�

ный амилоид А
VIP — (англ.) Vasoactive Intestinal Peptide — ва�

зоактивный интестинальный пептид
АВ — атриовентрикулярный, также AV
АД — артериальное давление
Аг — антиген, антигены
АДГ — антидиуретический гормон

СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ

АИГА — аутоиммунная гемолитическая ане�
мия

АКТГ — адренокортикотропный гормон
АНЦА — антинейтрофильные цитоплазмати�

ческие АТ
АпоЛП — аполипопротеин
АТ — антитело, антитела
ВГД — внутриглазное давление
ВГЖ — внутриглазная жидкость
ВИЧ — вирус иммунодефицита человека
ВНД — высшая нервная деятельность
ВОЗ — Всемирная организация здравоохране�

ния
ВПГ — вирус простого герпеса
ГБ — гипертоническая болезнь
ГЗТ — гиперчувствительность замедленного

типа
ГМК — гладкомышечная клетка
ГНТ — гиперчувствительность немедленного

типа
ДВС — диссеминированное внутрисосудистое

свёртывание
ДОФА — диоксифенилаланин
ЖДА — железодефицитная анемия
ЖКТ — желудочно�кишечный тракт
ИБС — ишемическая болезнь сердца
ИВЛ — искусственная вентиляция лёгких
ИВЭ — инфекционно�воспалительный эндо�

токсикоз
ИЛ — интерлейкин, интерлейкины
ИТП — идиопатическая тромбоцитопеничес�

кая пурпура
ИФН — интерферон
КМП — кардиомиопатия
КФ — Классификация ферментов (<http: //

www.expasy.ch/sprot/enzyme.html>). Коды
ферментов приведены по Enzyme Nomencla�
ture (NC–IUBMB — Комитет по номенкла�
туре Международного союза по биохимии и
молекулярной биологии)

КЩР — кислотно�щелочное равновесие
ЛГ — лютеинизирующий гормон
ЛП — липопротеины
ЛПВП — липопротеины высокой плотности
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ЛПНП — липопротеины низкой плотности
ЛПОНП — липопротеины очень низкой плот�

ности
ЛС — лекарственное средство
мес — месяц (при указании количества)
МЖ — молочная железа
МКБ — Международная классификация болез�

ней (10�й пересмотр)
МП — мембранный потенциал покоя
нед — неделя (при указании количества)
НПВС— нестероидные противовоспалительные

средства
ОБ — ожоговая болезнь
ОЛ — острый лейкоз
ОЛБ — острая лучевая болезнь
ОМЛ — острый миелобластный лейкоз
ОПН — острая почечная недостаточность
ОЦК — объём циркулирующей крови
Пг — простагландин, простагландины
ПД — потенциал действия
ПТГ — паратиреоидный гормон
ПЦР — полимеразная цепная реакция
ПЯЛ — полиморфно�ядерный лейкоцит (лей�

коциты)
РДСВ — респираторный дистресс�синдром

взрослых
СД — сахарный диабет
СД1 — сахарный диабет типа 1
СД2 — сахарный диабет типа 2
СМ — световой микроскоп, световая микро�

скопия
СЕ — субъединица
СКВ — системная красная волчанка

СНАДГ — синдром неадекватной секреции
АДГ

СОЭ — скорость оседания эритроцитов
СПИД — синдром приобретённого иммуноде�

фицита
ССС — сердечно�сосудистая система
СТГ — соматотропный гормон
ТБ — травматическая болезнь
ТТГ — тиреотропный гормон
ТФР — трансформирующий фактор роста
УПК — угол передней камеры глаза
УФ — ультрафиолет, ультрафиолетовый
ФКУ — фенилкетонурия
ФНО — фактор(ы) некроза опухолей
ФНОα  — фактор некроза опухолей α  (кахек�

тин)
ФРФ — фактор роста фибробластов (также

FGF — Fibroblast Growth Factor)
ФСГ — фолликулостимулирующий гормон
ХЛБ — хроническая лучевая болезнь
ХЛЛ — хронический лимфолейкоз
ХМЛ — хронический миелолейкоз
ХНЗЛ — хронические неспецифические забо�

левания лёгких
ХПН — хроническая почечная недостаточность
цТЛ — цитотоксические T�лимфоциты
ЧСС — частота сердечных сокращений
ШИК — Шифф�перйодная кислота.
ЭКГ — электрокардиограмма
ЭМ — электронный микроскоп, электронная

микроскопия
ЦИК — циркулирующие иммунные комплексы
ЦНС — центральная нервная система
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А.А. ИвановА.А. ИвановА.А. ИвановА.А. ИвановА.А. Иванов, В.С. ПауковВ.С. ПауковВ.С. ПауковВ.С. ПауковВ.С. Пауков

МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ
В ПАТОЛОГИИ

Цели, стоящие перед любой наукой, могут быть достигнуты только
в том случае, если она владеет методами и методиками, адекват�
ными поставленным задачам. Поэтому и патология на протяже�
нии столетий разрабатывала и совершенствовала свои методики.
Именно новые возможности, которые возникали с появлением
новых методов исследования, позволяли делать открытия, ради�
кально менявшие взгляды на патологию, начинать качественно
новые этапы её развития.

Патологическая анатомия использует три основных метода ис�
следования — вскрытие трупов людей, умерших от болезней (1);
микроскопические методы изучения тканей (2); эксперимент,
позволяющий моделировать на животных патологические про�
цессы и болезни (3). Каждый из этих методов имеет множество
методик, которые в совокупности позволяют наблюдать патоло�
гические процессы не только на уровне организма, но и на кле�
точном, субклеточном и молекулярном уровнях. Благодаря этим
методам патолог может наблюдать единство структуры и функ�
ции и в физиологических условиях, и в условиях патологии, что
качественно отличает современную патологию от патологичес�
кой анатомии и патологической физиологии даже первой поло�
вины ХХ в.

Описанию методов и методик, используемых в патологии, по�
священа многочисленная специальная литература, поэтому в дан�
ной главе будут описаны лишь принципы основных методов ис�
следования, позволяющие представить возможности современного
патолога.

АААААУТОПСИЯУТОПСИЯУТОПСИЯУТОПСИЯУТОПСИЯ

Вскрытие трупов (аутопсия) — один из наиболее старых методов
морфологического исследования. С древних времён вскрытие
(сначала отдельных органов, а затем и трупов) использовали для
определения причин болезней и выявления тех изменений орга�
нов и тканей, которые возникают при заболевании и приводят
больного к смерти. Именно вскрытие трупов умерших позволяет
говорить о том, что представляет собой болезнь, какой морфологи�
ческий субстрат соответствует нарушениям функций и клини�
ческим проявлениям болезни в её динамике, при выздоровле�
нии, инвалидизации или смерти больного. По изменениям
органов и тканей, обнаруженным при вскрытии, можно судить
об эффективности тех или иных лечебных мероприятий, об инду�
цированном патоморфозе болезней, а также о врачебных ошиб�
ках и ятрогениях. Нередко лишь на вскрытии возникают подо�



1010101010 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 1

зрения на то или иное инфекционное заболе�
вание, что позволяет провести соответствующие
исследования совместно с инфекционистами,
эпидемиологами, фтизиатрами и другими спе�
циалистами. Иногда во время вскрытия трупа
обнаруживаются погрешности в оперативном
вмешательстве или в проведённых манипуля�
циях, а также криминальные причины смерти.
Наконец, именно результаты вскрытия, тща�
тельное исследование всех изменений органов
и систем умершего позволяют составить наи�
более полное и объективное представление о
том заболевании, которым страдал больной при
жизни. Поэтому вскрытие обязательно предус�
матривает составление патологоанатомического
диагноза, который строится по тем же прин�
ципам, что и клинический диагноз. Это по�
зволяет сравнивать клинический и патолого�
анатомический диагнозы, констатировать их
совпадение или расхождение и в последнем
случае оценивать значение врачебной ошибки
и искать вместе  с клиницистами её причину.
Тем самым вскрытие трупов умерших служит
целям контроля лечебно�диагностической дея�
тельности больницы или поликлиники и повы�
шения квалификации врачебного персонала.

Вместе с тем результаты аутопсии, зафиксиро�
ванные в протоколе вскрытия, позволяют про�
водить анализ ведения больного в клинике в
тех случаях, когда речь может идти о врачеб�
ных преступлениях, дают возможность вести
научные исследования и разрабатывать стати�
стические данные. По результатам патолого�
анатомических исследований медицинская ста�
тистика анализирует причины и характер
смертности населения.

В связи с указанным аутопсия не теряет своего
значения и при широком использовании био�
псийной диагностики заболеваний. Только
вскрытие трупа позволяет увидеть и оценить
всю историю болезни человека от начала и до
конца, вместе с клиницистами проанализиро�
вать все этапы лечения больного, суммировать
как положительный, так и отрицательный опыт
врачей и обсудить все аспекты лечения и оши�
бок на клинико�анатомических конференциях
лечебных учреждений.

Патологоанатомические вскрытия трупов про�
изводит врач�прозектор в патологоанатомичес�
ком отделении больницы. Иногда прозекторов
называют патологоанатомами. Здесь нет прин�
ципиальных различий, но патологоанатомами
официально являются преподаватели кафедр
патологической анатомии и сотрудники соот�

ветствующих подразделений научно�исследо�
вательских институтов. В управлениях и ко�
митетах здравоохранения городского уровня, а
также в министерствах здравоохранения обла�
стного, краевого и республиканского уровней
имеется патологоанатомическая служба и дол�
жность главного патологоанатома.

Результаты аутопсии во многом зависят от ме�
тода вскрытия трупа. Существует несколько
методов, которые использует патологоанатом
в зависимости от конкретной ситуации и ус�
ловий, в которых производится аутопсия. Од�
ним из первых специальный метод вскрытия
предложил Рудольф фон Вирхов, извлекавший
органы по отдельности. При этом, однако, на�
рушаются анатомические связи между органа�
ми, что в ряде случаев может привести прозек�
тора к ошибке. Позднее А.И. Абрикосов
предложил вести вскрытие, следуя топографи�
ческому расположению органов, которые при
этом делятся на пять систем и извлекаются в
пять приёмов. Недостатком метода является то,
что он приводит к расчленению анатомо�фи�
зиологических систем на фрагменты. Иногда
при этом приходится рассекать опухоль или
оперированные органы. Наибольшее распрос�
транение в практике получил способ Г.В. Шора,
при котором органы выделяют не поодиночке,
а целым органокомплексом. При эвисцерации
сохраняются естественные связи между орга�
нами, а также изменения в их топографии, воз�
никшие в результате операции, определяются
пределы прорастания опухоли и т.п. Исполь�
зование метода вскрытия по Шору не препят�
ствует применению специальных способов
вскрытия отдельных систем организма (напри�
мер, эндокринной). Особенности различных
способов вскрытия трупов описаны в специ�
альной литературе.

БББББИОПСИЯИОПСИЯИОПСИЯИОПСИЯИОПСИЯ

Биопсия — прижизненное взятие тканей, ор�
ганов или взвеси клеток для микроскопичес�
кого исследования с диагностической целью,
а также для изучения динамики патологичес�
кого процесса и влияния на него лечебных
мероприятий. В зависимости от способа взя�
тия материала выделяют инцизионную, пунк�
ционную, эндоскопическую и аспирационную
биопсии.

ИнцизионнаяИнцизионнаяИнцизионнаяИнцизионнаяИнцизионная биопсиябиопсиябиопсиябиопсиябиопсия

При инцизионной биопсии часть ткани из орга�
на или целый орган иссекают хирургическим
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путём. Биоптат фиксируют в растворе формали�
на или другой фиксирующей жидкости, после
чего проводят гистологическое исследование.
Нередко характер патологического процесса
(например, характер опухоли) необходимо ус�
тановить во время операции. В этих случаях
показана срочная биопсия.

Ткань фиксируют быстро, обычно путём заморажива�
ния её в жидком азоте или с помощью углекислого газа.
Затем из биоптата готовят гистологические срезы, ок�
рашивают и исследуют под микроскопом с целью сроч�
ной диагностики. Это чрезвычайно важно для опреде�
ления объёма оперативного вмешательства.

ПункционнаяПункционнаяПункционнаяПункционнаяПункционная биопсиябиопсиябиопсиябиопсиябиопсия

При пункционной биопсии столбик ткани из
органа получают с помощью специальной иглы
или троакара. Разновидностью пункционной
биопсии является трепанобиопсия, при кото�
рой получают ткань костей или костного моз�
га с помощью специального инструмента —
трепана.

ЭндоскопическаяЭндоскопическаяЭндоскопическаяЭндоскопическаяЭндоскопическая биопсиябиопсиябиопсиябиопсиябиопсия

Благодаря развитию эндоскопических мето�
дов исследования появилась эндоскопичес�
кая биопсия. Особенно широкое распрост�
ранение получила эндоскопическая биопсия
желудка, кишечника и бронхов. Объём мате�
риала, полученного с помощью эндоскопа,
очень мал, поэтому высокая степень верифи�
кации патологического процесса может быть
обеспечена только при исследовании 4–6 био�
птатов.

АспирационнаяАспирационнаяАспирационнаяАспирационнаяАспирационная биопсиябиопсиябиопсиябиопсиябиопсия

Аспирационную биопсию применяют для ис�
следования жидкого содержимого полых орга�
нов или аспирата, полученного из полостей тела
с помощью специальных инструментов. С этой
же целью изучают диализный раствор из брон�
хов, желудка, плевральной или брюшной поло�
стей, из полости матки. Полученный материал
подвергают в основном цитологическому ис�
следованию.

ПодготовкаПодготовкаПодготовкаПодготовкаПодготовка материаламатериаламатериаламатериаламатериала

Полученные тем или иным путём кусочки тка�
ни для последующей световой микроскопии
(СМ) обычно фиксируют в 10% нейтральном
забуференном формалине. Для выявления от�
дельных компонентов клеток используют спе�
циальные фиксирующие жидкости — Буэна,
Карнуа и др. Фиксированный материал режут

на микротоме, после чего применяют обзор�
ные окраски срезов или проводят различные
гистохимические реакции. Для электронной
микроскопии (ЭМ) существуют специальные
методы приготовления биопсийного материа�
ла, который затем режут на ультратоме, доби�
ваясь толщины среза в 30–50 нм.

Биопсию применяют и в поликлинике, где широ�
кое распространение получили инцизионные био�
псии шейки матки, кожи, пункционные биопсии
поверхностно расположенных опухолей, аспираци�
онные биопсии содержимого полости матки, верх�
нечелюстных (гайморовых) пазух и некоторых дру�
гих полостей.

Биопсийный материал может быть получен и для
ЭМ�изучения. Этот метод наиболее широко ис�
пользуют в онкологии. Иногда только исследова�
ние ультраструктуры клеток опухоли позволяет ус�
тановить её гистогенез.

МММММИКРОСКОПИИКРОСКОПИИКРОСКОПИИКРОСКОПИИКРОСКОПИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ МЕТМЕТМЕТМЕТМЕТОДЫОДЫОДЫОДЫОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯИССЛЕДОВАНИЯИССЛЕДОВАНИЯИССЛЕДОВАНИЯИССЛЕДОВАНИЯ

Микроскопические методы исследования — спо�
собы изучения различных объектов с помощью мик�
роскопа. В биологии и медицине этими методами
изучают строение микроскопических объектов, раз�
меры которых лежат за пределами разрешающей спо�
собности глаза человека. Основу микроскопических
методов исследования составляют СМ и ЭМ. СМ
имеет несколько разновидностей, каждая из кото�
рых использует различные свойства света: фазово�
контрастная, интерференционная, люминесцен�
тная, поляризационная, стереоскопическая,
ультрафиолетовая, инфракрасная. В ЭМ изображе�
ние объектов исследования возникает в результате
направленного потока электронов.

СветоваяСветоваяСветоваяСветоваяСветовая микроскопиямикроскопиямикроскопиямикроскопиямикроскопия

СМ основывается на таких определяющих факто�
рах, как разрешающая способность микроскопа,
направленность светового луча, а также особенно�
сти изучаемого объекта, который может быть про�
зрачным и непрозрачным. В зависимости от
свойств объекта изменяются физические свойства
света — его цвет и яркость, связанные с длиной и
амплитудой волны, фаза, плоскость и направление
распространения волны. Для СМ биологические
объекты обычно окрашивают для выявления тех
или иных их свойств. При этом ткани должны быть
фиксированы, так как окраска выявляет определён�
ные структуры только погибших клеток. В живой
клетке краситель обособляется в цитоплазме в виде
вакуоли и не прокрашивает клеточные структуры.
Тем не менее в СМ можно изучать и живые биоло�
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топлазме в виде вакуоли и не прокрашивает
клеточные структуры. Тем не менее в СМ мож�
но изучать и живые биологические объекты
(витальная микроскопия). В этом случае при�
меняют тёмнопольный конденсор.

Фазово�контрастнаяФазово�контрастнаяФазово�контрастнаяФазово�контрастнаяФазово�контрастная микроскопиямикроскопиямикроскопиямикроскопиямикроскопия применяется
для исследования живых и неокрашенных био�
логических объектов. Она основана на диф�
ракции луча света в зависимости от особенно�
стей объекта изучения, от которых зависит
изменение длины и фазы световой волны. В
патологии фазово�контрастная микроскопия
находит применение при исследовании про�
стейших, клеток растений и животных, при
подсчёте и дифференцировке клеток костного
мозга и периферической крови, при изучении
клеток культуры тканей и др.

ПоляризационнаяПоляризационнаяПоляризационнаяПоляризационнаяПоляризационная микроскопиямикроскопиямикроскопиямикроскопиямикроскопия позволяет изучать
биологические объекты в свете, образованном
двумя лучами, поляризованными во взаимно
перпендикулярных плоскостях, т.е. в поляри�
зованном свете. Этого достигают с помощью
плёнчатых поляроидов или призм Николя, ко�
торые помещают в микроскопе между источ�
ником света и препаратом. Поляризация меня�
ется при прохождении (или отражении) лучей
света через различные и оптически разнород�
ные структуры. В так называемых изотропных
структурах скорость распространения поляри�
зованного света не зависит от плоскости поля�
ризации, а в анизотропных структурах скорость
его распространения меняется в зависимости от
направления света по продольной или попереч�
ной оси объекта. Если показатель преломления
света вдоль структуры больше, чем в поперечном
направлении, возникает положительное двой�
ное лучепреломление, при обратных взаимоот�
ношениях — отрицательное двойное лучепре�
ломление. Многие биологические объекты
имеют строгую молекулярную ориентацию, яв�
ляются анизотропными и обладают положитель�
ным двойным лучепреломлением. Такими свой�
ствами обладают миофибриллы, реснички
мерцательного эпителия, коллагеновые волокна
и др. Сопоставление характера лучепреломления
поляризованного света и величины анизотропии
объекта позволяет судить о молекулярной орга�
низации его структуры. Поляризационная мик�
роскопия является одним из гистологических,
а также цитологических методов исследова�
ния, способом микробиологической диагнос�
тики и др. Важно, что в поляризованном све�
те можно исследовать как окрашенные, так и
неокрашенные и нефиксированные (натив�
ные) срезы тканей.

ЛюминесцентнаяЛюминесцентнаяЛюминесцентнаяЛюминесцентнаяЛюминесцентная микроскопиямикроскопиямикроскопиямикроскопиямикроскопия основана на
свойстве многих веществ давать свечение —
люминесценцию в УФ�лучах или в сине�фи�
олетовой части спектра света. Ряд биологичес�
ких веществ, таких как простые белки, кофер�
менты, некоторые витамины, лекарственные
средства (ЛС) обладают собственной (первич�
ной) люминесценцией. Другие вещества начи�
нают светиться при добавлении к ним специаль�
ных красителей — флюорохромов (вторичная
люминесценция). Флюорохромы могут распре�
деляться в клетке диффузно, но могут избира�
тельно окрашивать отдельные клеточные струк�
туры или определённые химические соединения.
На этом основано использование люминесцен�
тной микроскопии в цитологических и гисто�
химических исследованиях. Иммунофлюоресцен�
ция в люминесцентном микроскопе позволяет
выявлять различные Аг и их концентрацию в
клетках, при этом возможна идентификация
вирусов, определение АТ и иммунных комплек�
сов, гормонов, различных продуктов метаболиз�
ма и др.

Люминесцентную микроскопию применяют
для диагностики вирусных инфекций, с помо�
щью вторичной люминесценции диагностиру�
ют злокачественные опухоли в гистологических
и цитологических препаратах, определяют оча�
ги ишемии мышцы сердца при ранних сроках
инфаркта миокарда, выявляют амилоид в био�
птатах тканей и т. д.

УльтрафиолетоваяУльтрафиолетоваяУльтрафиолетоваяУльтрафиолетоваяУльтрафиолетовая иииии инфракраснаяинфракраснаяинфракраснаяинфракраснаяинфракрасная микроско�микроско�микроско�микроско�микроско�
пияпияпияпияпия основана на способности поглощения УФ�
и инфракрасных лучей определённых длин
волн некоторыми веществами, входящими в
состав живых клеток, микроорганизмов или
фиксированных, но не окрашенных тканей,
прозрачных в видимом свете. Свойством по�
глощать УФ�лучи обладают высокомолекуляр�
ные соединения, такие как нуклеиновые кис�
лоты, белки, ароматические аминокислоты
(тирозин, триптофан, метилаланин), пурино�
вые и пиримидиновые основания и др. С по�
мощью УФ�микроскопии изучают локализа�
цию и количество таких веществ, а при
исследовании живых объектов — их измене�
ния в процессе жизнедеятельности. Инфра�
красная микроскопия применяется в медицине
преимущественно в нейроморфологии и
офтальмологии.

Для специальных целей в патологии исполь�
зуются и другие микроскопические методы —
интерференционная, аноптральная, стерео�
скопическая микроскопия и др.
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ЭлектроннаяЭлектроннаяЭлектроннаяЭлектроннаяЭлектронная микроскопиямикроскопиямикроскопиямикроскопиямикроскопия

ЭМ применяют для изучения структуры клеток,
микроорганизмов и вирусов на субклеточном и
макромолекулярном уровнях. Значительную раз�
решающую способность ЭМ обеспечивает по�
ток электронов, проходящих в вакууме через
электромагнитные поля, создаваемые электро�
магнитными линзами. При трансмиссионной
ЭМ электроны проходят через структуры ис�
следуемого объекта, а при сканирующей ЭМ
они отражаются от этих структур, отклоняясь
под разными углами. В результате возникает
изображение на люминесцирующем экране
микроскопа. При трансмиссионной (просве�
чивающей) ЭМ получают плоскостное изобра�
жение внутриклеточных структур, при скани�
рующей — объёмное. Весьма полезно сочетание
ЭМ с другими методами — авторадиографией,
гистохимическими, иммунологическими мето�
дами. Возникает возможность наблюдать тече�
ние биохимических и иммунологических про�
цессов в клетке в сочетании с изменениями
внутриклеточных структур.

ЭМ требует специальной химической или фи�
зической фиксации тканей. Для исследования
берут в основном биопсийный материал. Мо�
жет быть использован и секционный матери�
ал, но в максимально короткие сроки после
смерти, обычно исчисляемые минутами. Пос�
ле фиксации ткани обезвоживают, заливают в
эпоксидные смолы, режут стеклянными или
алмазными ножами на ультратомах. При этом
получают ультратонкие срезы тканей толщи�
ной 30–50 нм. Их контрастируют, переносят
на специальные металлические сетки и затем
изучают в ЭМ.

При ультратомировании препарата можно полу�
чить так называемые полутонкие срезы толщи�
ной 1,5 мкм, которые после окраски метилено�
вым синим исследуют в СМ. Это позволяет
получить представление о состоянии той ткани,
клетки которой будут затем изучены в ЭМ. Ме�
тод может иметь и самостоятельное значение.

В сканирующем (растровом) ЭМ исследуют по�
верхность биологических и небиологических
объектов, напыляя в вакуумной камере на их
поверхность электроноплотные вещества и изу�
чая эти реплики, повторяющие контуры объек�
та исследования.

МетодыМетодыМетодыМетодыМетоды окрашиванияокрашиванияокрашиванияокрашиванияокрашивания

Микроскопические методы используют в ме�
дицине в сочетании с гистологическими мето�

дами исследования клеток и тканей. Для это�
го, как правило, фиксированные тканевые сре�
зы должны быть окрашены с целью выявле�
ния различных клеточных структур. Последние
воспринимают красители в зависимости от их
физико�химических свойств. Поэтому краси�
тели подразделяют на основные, кислые и ней�
тральные.

Основные, или базофильные, красители являют�
ся красящими основаниями или их солями (ге�
матоксилин, метиленовый синий, толуидино�
вый синий и др.). В цветовой гамме этих
красителей преобладают оттенки синего цве�
та. Интенсивность окраски (базофилия) зави�
сит от числа кислотных групп в структурах
клетки, способных взаимодействовать с
основными красителями. Кислые, или ацидо�
фильные, красители — красящие кислоты или
их соли, окрашивающие клеточные структу�
ры в различные оттенки красного (эозин, эрит�
розин, Конго красный, оранж и др.). Ней�
тральные, красители содержат и базофильные,
и ацидофильные вещества (например, смесь
Романовского–Гимзы). Такие красители мо�
гут обладать способностью растворяться в оп�
ределённых веществах, окрашивая их (судан
III, шарлах и др.). Нередко для контрастиро�
вания структур клеток или тканей использу�
ют методы, основанные на способности этих
тканей удерживать или восстанавливать соли
тяжёлых металлов (серебра, золота, осмия,
свинца и др.). Эти методы контрастирования
называются импрегнацией, они используются
как в СМ, так и в ЭМ.

С помощью различных красителей в повседнев�
ной и научной практике применяют обзорные
окраски для составления общего представле�
ния о состоянии исследуемой ткани (гематок�
силин и эозин, азур�фукселин и др.), а также
специальные окраски для выявления особен�
ностей процессов, протекающих в тканях и
клетках. Так, используют окраску суданом III
для выявления жировой дистрофии клеток,
Конго красным — для определения отложений
амилоида, импрегнацию серебром – для ис�
следования нервной ткани и т.п. Живые и нео�
крашенные объекты исследуют с помощью
специальных микроскопических методов, опи�
санных выше.

ГистохимическиеГистохимическиеГистохимическиеГистохимическиеГистохимические методыметодыметодыметодыметоды

Гистохимические и гистоферментохимические
методы позволяют проследить и оценить об�
мен веществ в тканях и клетках в норме и в
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условиях патологии; избирательно оценить
метаболизм белков, липидов, углеводов и дру�
гих метаболитов, локализацию и активность
ферментов и гормонов, проанализировать осо�
бенности окислительно�восстановительных
процессов, протекающих в клетках и тканях в
условиях патологии, при приспособлении и
компенсации. Диапазон применения гистохи�
мических методов в патологии необычайно
широк. Для гистохимических исследований
используют срезы свежезамороженных тканей,
приготовленные в криостате, что позволяет
сохранить прижизненную локализацию того
или иного химического соединения. Гистохи�
мические методы часто сочетают с другими
методами СМ и ЭМ. Для количественной оцен�
ки результатов гистохимических реакций при�
меняют гистофотометрию, цитофотометрию,
микрофлюорометрию и др.

ЦитологическоеЦитологическоеЦитологическоеЦитологическоеЦитологическое исследованиеисследованиеисследованиеисследованиеисследование мазковмазковмазковмазковмазков, соскобовсоскобовсоскобовсоскобовсоскобов
иииии отпечатковотпечатковотпечатковотпечатковотпечатков

Традиционными методами, используемыми па�
тологоанатомами для диагностики различных
заболеваний, являются цитологическое иссле�
дование мазков, соскобов и отпечатков тка�
ни из различных органов и морфологическое
изучение замороженных или заключённых в
парафин биоптатов органов и тканей. Цито�
логические исследования позволяют дать пред�
варительный диагноз в течение 20–30 мин, они
широко применяются в поликлинической и
хирургической практике. Однако при цитоло�
гическом исследовании нарушаются взаимо�
отношения между различными клетками и
внеклеточным матриксом. Кроме того, в ци�
тологическом образце могут отсутствовать от�
дельные типы клеток. Поэтому цитологичес�
кие данные часто носят предварительный
характер, а окончательный диагноз ставят после
морфологического исследования биоптата че�
рез 4–5 дней. Использование срезов, получен�
ных из замороженной ткани (криостатных сре�
зов), позволяет ускорить обработку материала
до 1–2 ч, но за счёт ухудшения морфологичес�
кой картины. В связи с этим исследование
биопсийного материала, заключённого в
парафин, остаётся основным подходом в
патологоанатомической диагностике. Очень
информативна иммуноцитохимия. Используя
специфические АТ и эффективные системы их
визуализации, можно получить данные, опре�
деляющие выбор терапии заболевания и его
прогноз. Особенно эффективно использование
этих методик при диагностике опухолей, им�

мунных, аутоиммунных и воспалительных про�
цессов.

АвторадиографияАвторадиографияАвторадиографияАвторадиографияАвторадиография

Близка к гистохимическим методам исследова�
ния авторадиография, основанная на выявле�
нии в клетках и в субклеточных структурах в
СМ или ЭМ локализации радиоактивных изо�
топов. Метод позволяет визуально оценить ин�
тенсивность метаболизма в клетках и во внут�
риклеточных структурах, а также в структурах
различных микробных и вирусных возбудите�
лей болезней. Авторадиография позволяет на�
блюдать динамику процессов метаболизма, так
как α� и β�частицы используемых изотопов,
локализуясь и перемещаясь в определённых
структурах, оставляют след на фотоэмульсии,
которой покрывают гистологический или
ультратонкий срез ткани.

ÌÎËÅÊÓËßÐÍÎ-ÁÈÎËÎÃÈ×ÅÑÊÈÅ ÌÅÒÎÄÛ

Бурное развитие и прогресс в области имму�
нологии, генетики, биотехнологии, клеточной
и молекулярной биологии привели к дальней�
шему совершенствованию методического ар�
сенала патолога. В области цитологии появи�
лись цитологические центрифуги (цитоспины),
позволяющие сконцентрировать клетки из раз�
личных биологических жидкостей и получить
качественный клеточный монослой, пригодный
для цитологического и иммуноцитологического
исследований в минимальные сроки.

ПроточнаяПроточнаяПроточнаяПроточнаяПроточная цитофлюориметрияцитофлюориметрияцитофлюориметрияцитофлюориметрияцитофлюориметрия

Важным достижением в области цитологии
явилось использование проточной цитофлюо�
риметрии (рис. 1�1).

Ðèñ. 1-1. Ïðîòî÷íûé ôëþîðèìåòð.
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Проточный цитофлюориметр — прибор, по�
зволяющий производить качественный и ко�
личественный анализы физических и биоло�
гических параметров клеток, фенотипирование
лейкоцитов, ДНК�анализ. Прибор автоматичес�
ки измеряет количество света из флюорохро�
ма, связанного со специфическими АТ (CD3,
CD4, CD8, CD19 и т.д.) или определёнными
веществами (например, этидиумом бромида —
4’,6�диамидино�2�фенилиндолом [DAPI]), ок�
рашивающими ДНК или РНК. Используя раз�
личные флюорохромы, можно получить мно�
гопараметровые данные из одного образца.
Сигнал из каждой клетки собирается в течение
нескольких микросекунд при прохождении
клетки через лазерный пучок, обрабатывается
компьютером и представляется на дисплее в
виде количественных данных. Образцы, содер�
жащие суспензию или мелкие агрегаты клеток,
готовятся в течение 2–3 ч. Наиболее широко
проточная цитофлюориметрия стала использо�
ваться в цитологической практике после раз�
вития ультразвуковой диагностики и примене�
ния техники тонкоигольчатой аспирационной
биопсии. В отличие от обычной биопсии, тон�
коигольчатая аспирационная биопсия менее
травматична, не требует специальной подго�
товки больного и стерильных условий. Из по�
лучаемого аспирационного материала готовят
мазок для цитологического исследования и
клеточную суспензию для проточной цито�
флюориметрии. Недостатком тонкоигольчатой
аспирационной биопсии является её меньшая
информативность и невозможность получения
суспензии клеток из солидных тканей для про�
точной цитофлюориметрии.

МетодМетодМетодМетодМетод двойнойдвойнойдвойнойдвойнойдвойной илиилиилиилиили тройнойтройнойтройнойтройнойтройной меткиметкиметкиметкиметки

Совершенствование систем визуализации флю�
оресцентных и ферментных меток позволило
использовать несколько помеченных разными
метками различных АТ на одном препарате при
иммуногистохимическом исследовании. Это
метод двойной или тройной метки (рис. 1�2).

Этот методический подход особенно важен при
исследовании гетерогенной по составу ткани и
позволяет выявить распределение различных
популяций клеток при инфильтративном росте
опухолей, развитии локального иммунного от�
вета и т.д. При определённых условиях одна и
та же клетка может экспрессировать несколько
Аг (коэкспрессия), выявляемых обычно на раз�
личных клетках. В таких случаях используют
флюоресцентный микроскоп, изображение с
которого передаётся в компьютер со специаль�

ной программой для анализа локализации не�
скольких флюоресцентных меток. Ещё более
эффективно исследование таких препаратов с
помощью конфокальной сканирующей лазер�
ной микроскопии. Монохромный источник
освещения (лазер) не даёт оптических искаже�
ний и позволяет сканировать клетки в срезе или
мазке в одной плоскости на различной глубине.
Специальная компьютерная программа позво�
ляет совмещать изображения одних и тех же
участков, содержащих клетки с различными
флюорохромами, и анализировать распреде�
ление различных меток на клетках. При совпа�
дении меток и наложении их друг на друга по�
является псевдоцветное свечение жёлтого цвета.

ГибридизацияГибридизацияГибридизацияГибридизацияГибридизация in situin situin situin situin situ

В последнее десятилетие в патологии активно
используют гибридизационную иммуногисто�
химию, или гибридизацию in situ. Эта техника,
в отличие от описанных выше, способна про�
демонстрировать распределение специфичес�
ких последовательностей ДНК или РНК в
индивидуальных клетках на срезах ткани, в
мазке, в культуре клеток, хромосомных препа�
ратах (рис. 1�3).

Гибридизация in situ способна определять 20–50
копий определённых последовательностей
ДНК или РНК в одной клетке. Таким обра�
зом, этот метод позволяет судить о биосинте�
тической активности отдельных клеток при их
прямой визуализации и широко используется
в диагностике инфекционных заболеваний и
неопластических процессов, включая онкоге�
ны, гены�супрессоры, ростовые факторы и

Ðèñ. 1-2. Ïðèíöèï äâîéíîé ìåòêè íà îäíîì ñðåçå. Àã «À»
êëåòêè ñâÿçûâàåòñÿ ñ ïåðâè÷íûì ÀÒ, ìå÷åííûì îïðåäåë¸í-
íîé ìåòêîé (íàïðèìåð, ïåðîêñèäàçîé õðåíà); Àã «Á» ýòîé æå
êëåòêè (èëè ñîñåäíåé íà òîì æå ñðåçå) ñâÿçûâàåòñÿ ñ äðóãèì
ïåðâè÷íûì ÀÒ, ìå÷åííûì äðóãîé îïðåäåë¸ííîé ìåòêîé (íà-
ïðèìåð, ùåëî÷íîé ôîñôàòàçîé). Ðàçëè÷íîå îêðàøèâàíèå
ïîçâîëÿåò âûÿâèòü ðàñïðåäåëåíèå ýòèõ Àã íà îäíîì ñðåçå.
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факторы, регулирующие клеточный цикл. Напри�
мер, эта техника используется для идентифика�
ции экспрессии РНК в опухолях эндокринной
системы, негативных при  иммуногистохимичес�
кой окраске. Гибридизация in situ является также
важным инструментом в мониторинге генной
терапии, поскольку позволяет выявлять лока�
лизацию и распределение терапевтических ге�
нов, трансфецированных вирусными или плаз�
мидными векторами в клетки или органы.
Недостатком гибридизации in situ является её
относительно низкая чувствительность. Этот
недостаток с успехом компенсируется исполь�
зованием полимеразной цепной реакции.

ПолимеразнаяПолимеразнаяПолимеразнаяПолимеразнаяПолимеразная цепнаяцепнаяцепнаяцепнаяцепная реакцияреакцияреакцияреакцияреакция

Полимеразная цепная реакция (ПЦР) — метод,
в основе которого лежит ферментное накопле�
ние специфических ДНК�последовательностей.
В ПЦР используются олигонуклеотидные прай�
меры (короткие ДНК�последовательности), ко�
торые располагаются сбоку от цепи ДНК и тем
самым определяют интересующую область в
исследуемой ДНК (рис. 1�4).

Процедура включает повторные серии циклов,
каждый из которых состоит из шаблонной де�

Ðèñ. 1-3. Ïðèíöèï ãèáðèäèçàöèè in situ. Ñïåöèôè÷åñêàÿ ïîñëåäîâàòåëüíîñòü ÄÍÊ èëè ÐÍÊ, îòâåòñòâåííàÿ çà ïðîäóêöèþ
îïðåäåë¸ííîãî áèîëîãè÷åñêè àêòèâíîãî âåùåñòâà (ðåöåïòîð, ãîðìîí, öèòîêèí è ò.ä.), ñâÿçûâàåòñÿ ñ çîíäîì, íåñóùèì õàðàê-
òåðíóþ äëÿ ýòîãî âåùåñòâà êîìïëåìåíòàðíóþ ïîñëåäîâàòåëüíîñòü. Çîíä ìåòÿò êàêèì-ëèáî âåùåñòâîì (íàïðèìåð, ôëþîðåñ-
öåèí èçîòèîöèàíàòîì — ÔÈÒÖ). Ïåðâè÷íûå ÀÒ ê ýòîìó âåùåñòâó âûÿâëÿþò âòîðè÷íûì ÀÒ, ìå÷åííûì îïðåäåë¸ííîé ìåòêîé
(íàïðèìåð, ïåðîêñèäàçîé õðåíà), êîòîðàÿ, â ñâîþ î÷åðåäü, âûÿâëÿåòñÿ äèàìèíáåíçèäèíîì (DAB).

Ðèñ. 1-4. Ïîëèìåðàçíàÿ öåïíàÿ ðåàêöèÿ.
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натурации, отжига праймера и удлинения прай�
мера термостабильной ДНК�полимеразой до
создания экспоненциального накопления спе�
цифического фрагмента ДНК, конец которого
определяется 5’�концом праймера. После 20
циклов количество копий возрастает в 106–108

раз. Для ПЦР, помимо ДНК, может быть в
качестве стартового материала использована
РНК. Эта процедура известна как ПЦР с
обратной транскрипцией. При помощи обрат�
ной транскрипции происходит построение ком�
плементарной ДНК, которая и определяется
ПЦР. ПЦР является чрезвычайно чувствитель�
ным методом, способным увеличивать 1–2 ко�
пии генов до уровня, легко определяемого гель�
�электрофорезом или блот�гибридизацией по
Э. Саузерну (англ. название метода — southern
blotting). Эта повышенная чувствительность
ПЦР часто способна давать ложноположитель�
ные результаты при контаминации образцов.
Современная лабораторная техника максималь�
но предотвращает подобное загрязнение. Наи�
более важным правилом ПЦР является раздель�
ное проведение пре� и пост�ПЦР этапов. Кроме
того, каждая ПЦР включает негативный
ПЦР�контроль (добавляются все реагенты без
проведения денатурации) для мониторинга
контаминации реагентов.

В настоящее время ПЦР получила дальней�
шее развитие в виде ПЦРПЦРПЦРПЦРПЦР ввввв реальномреальномреальномреальномреальном временивременивременивременивремени,
способной давать количественную оценку ис�
следуемых нуклеиновых кислот. При прове�
дении ПЦР требуется разрушение клеток и
тканей для изоляции нуклеиновых кислот и
перевода их в жидкую фазу. Следовательно,
результаты ПЦР невозможно связать с конк�
ретным гистологическим типом клетки, оп�
ределить процент клеток, содержащих иссле�
дуемую последовательность.

Молекулярная техника, объединившая высо�
кую чувствительность ПЦР и клеточную лока�
лизацию последовательностей, выявляемых
гибридизацией in situ, получила название ПЦРПЦРПЦРПЦРПЦР
in situin situin situin situin situ. Часто эта техника используется для оп�
ределения вирусных или провирусных после�
довательностей нуклеиновых кислот. Помимо
этого, ПЦР in situ применяют для изучения
эндогенных последовательностей ДНК, вклю�
чая перестроение клеточных генов, хромосом�
ные транслокации и картирование геномных
последовательностей с небольшим числом ко�
пий в метафазных хромосомах. Однако эта тех�
ника не находит широкого применения из�за
лёгкости получения псевдоположительного

результата и необходимости проведения боль�
шого количества контролей, сложности интер�
претации полученных результатов и их низкой
воспроизводимости.

МикродиссекцияМикродиссекцияМикродиссекцияМикродиссекцияМикродиссекция

В связи с вышеизложенным был предложен
метод микродиссекции, позволяющий выре�
зать отдельные идентифицированные клетки
или группы клеток с последующим их анали�
зом с помощью обычной ПЦР. Первые шаги
в этом направлении были сделаны путём вы�
резания бритвой или соскобов интересующих
участков ткани на срезе под микроскопом. В
дальнейшем стали использовать микромани�
пуляторы, позволяющие точно выделить от�
дельные скопления клеток. В обоих методах
процесс микродиссекции очень долог и во
многом зависит от мастерства оператора. В
настоящее время для точной и воспроизводи�
мой микродиссекции всё чаще используют ла�
зеры. В ряде приборов применён принцип ла�
зерной микропучковой микродиссекции, когда
точно сфокусированным пучком ультрафио�
летового лазера вырезают клетки или область,
защищённую фотопигментом, предотвращаю�
щим разрушение ДНК в УФ�свете. В других
приборах используют принцип лазерного за�
хвата. Этот принцип основан на селективном
прилипании выбранных клеток или фрагмен�
тов ткани к термопластической мембране, ак�
тивированной пульсами низкоэнергетическо�
го инфракрасного лазера. Этапы процедуры
приведены на рис. 1�5.

Термопластическая мембрана, используемая
для переноса выбранных клеток, имеет диа�
метр около 6 мм и располагается на дне опти�
чески прозрачной крышки, которая закрывает
0,5 мл микроцентрифужную пробирку с раство�
ром для экстракции ДНК или РНК. Морфо�
логия вырезанных клеток хорошо сохраняется
и может быть документирована на всех стади�
ях процедуры. Поскольку микродиссекция с
лазерным захватом не разрушает окружающие
ткани, 2–3 участка, содержащие разнородные
морфологические структуры (нормальные,
пограничные и опухолевые клетки), могут
быть взяты для анализа с одного препарата.
В настоящее время микродиссекция с лазер�
ным захватом широко используется для ана�
лиза генетических изменений ДНК, определе�
ния потери гетерозиготности в инвазивных
опухолях, изучения предопухолевых изменений
в эпителии различных органов.
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Таким образом, современный патолог обладает
возможностью использовать значительный арсе�
нал методов, начиная с рутинных и заканчивая
молекулярно�биологическими, для диагности�
ки цитологического и биопсийного материалов.

Ðèñ. 1-5. Ëàçåðíàÿ ìèêðîäèññåêöèÿ.

Выбор тех или иных методов обусловливается
видом материала (мазок, криостатный или па�
рафиновый срез), особенностями его фиксации,
гистоархитектурными особенностями ткани и
конечными целями исследования.



ГЛАВА
22222

В повреждённых клетках, тканях и органах изменяется метабо�
лизм, что приводит к нарушению их функции. До определённого
момента клетки или другие структуры организма могут адапти�
роваться к повреждающим воздействиям. Если же возможности
адаптации исчерпаны, наступает повреждение (альтерация), ко�
торое может быть обратимым или необратимым. Повреждение
развивается как в физиологических условиях, предшествуя апоп�
тозу, так и при болезнях или патологических воздействиях.

Причиной повреждения клеток и тканей прежде всего является
гипоксия, приводящая к нарушению практически всех видов об�
мена веществ. Среди других причин, вызывающих повреждения,
важную роль играют разнообразные физические и химические
факторы, инфекционные агенты, иммунные реакции, генетичес�
кие нарушения, дисбаланс питания, лекарственные средства (ЛС)
и др. Молекулярные механизмы повреждения клеток сложны.
Морфологически повреждения проявляются в физиологических
условиях в виде некробиоза и апоптоза, а в условиях патологии в
виде дистрофий и некроза.

ÄÈÑÒÐÎÔÈÈ
Дистрофия (от греч. dys — нарушение и trophe — питание) —
патологический процесс нарушения обмена веществ в клетках и
тканях, проявляющийся структурными их изменениями. При этом
обязательно развивается энергетический дефицит и понижаются
функциональные возможности специализированных структур. В
связи с этим дистрофию рассматривают как одно из проявлений
повреждения.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

Этиология дистрофий обусловлена различными факторами, при�
водящими к нарушению трофики: приобретённые и врождённые
ферментопатии, нарушения транспортных систем (расстройства
крово� и лимфообращения), изменения нервной, эндокринной
регуляции, инфекции, интоксикации.

МММММЕХАНИЗМЫЕХАНИЗМЫЕХАНИЗМЫЕХАНИЗМЫЕХАНИЗМЫ

Выделяют 4 морфологических механизма развития дистрофий
[154, 175].

• ИнфильтрацияИнфильтрацияИнфильтрацияИнфильтрацияИнфильтрация — избыточное проникновение продуктов обме�
на веществ из плазмы крови или лимфы в клетки или межкле�
точное вещество.

Б.Б. СалтыковБ.Б. СалтыковБ.Б. СалтыковБ.Б. СалтыковБ.Б. Салтыков, В.А. ВаршавскийВ.А. ВаршавскийВ.А. ВаршавскийВ.А. ВаршавскийВ.А. Варшавский, А.В. Берестова,А.В. Берестова,А.В. Берестова,А.В. Берестова,А.В. Берестова,
П.Ф. ЛитвицкийП.Ф. ЛитвицкийП.Ф. ЛитвицкийП.Ф. ЛитвицкийП.Ф. Литвицкий, Е.А. КоганЕ.А. КоганЕ.А. КоганЕ.А. КоганЕ.А. Коган

ПОВРЕЖДЕНИЯ
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• ДекомпозицияДекомпозицияДекомпозицияДекомпозицияДекомпозиция (фанероз) — распад ультра�
структур клеток и межклеточного вещества,
приводящий к нарушению клеточного или
тканевого метаболизма и накоплению про�
дуктов нарушенного обмена.

• ТрансформацияТрансформацияТрансформацияТрансформацияТрансформация — образование продуктов од�
ного вида обмена из общих исходных ком�
понентов, идущих на построение белков,
жиров или углеводов.

• ИзвращённыйИзвращённыйИзвращённыйИзвращённыйИзвращённый синтезсинтезсинтезсинтезсинтез — образование в клет�
ке или ткани веществ, не встречающихся в
норме.

ПППППРОЯВЛЕНИЯРОЯВЛЕНИЯРОЯВЛЕНИЯРОЯВЛЕНИЯРОЯВЛЕНИЯ

Морфологическим проявлением дистрофии
является накопление в клетке (ткани):

• избыточного количества вещества в месте
обычной локализации;

• веществ в атипичных для них местах;

• веществ, не встречающихся в норме.

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ

• В зависимости от преобладания нарушений
того или иного вида метаболизма выделяют
белковые (диспротеинозы), жировые (липи�
дозы), углеводные и минеральные дистрофии.

• В зависимости от преимущественной локали�
зации развивающихся изменений выделяют
паренхиматозные (клеточные), стромально�
сосудистые (мезенхимальные) и смешанные
дистрофии.

• В зависимости от распространения дистро�
фии могут быть системными и местными.

• По происхождению различают врождённые
и приобретённые дистрофии.

Êëåòî÷íûå äèñòðîôèè*
При паренхиматозных (клеточных) дистрофи�
ях нарушения метаболизма и структурные из�
менения наблюдаются прежде всего в специа�
лизированных клетках паренхиматозных
органов (сердце, печень, почки).

ÏÀÐÅÍÕÈÌÀÒÎÇÍÛÅ ÄÈÑÏÐÎÒÅÈÍÎÇÛ

Паренхиматозные (клеточные) белковые дистро�
фии характеризуются нарушениями метаболизма
мембранных и цитоплазматических белков, что

приводит к изменению их физико�химических
свойств, ферментопатиям, появлению в  цитоп�
лазме клеток белковых включений. Клеточные дис�
протеинозы представлены гиалиново�капельной,
вакуольной и роговой дистрофиями.

ЗернистаяЗернистаяЗернистаяЗернистаяЗернистая дистрофиядистрофиядистрофиядистрофиядистрофия (мутное набухание), причисляемая
многими исследователями к паренхиматозным диспро�
теинозам и проявляющаяся появлением в цитоплазме
клеток большого количества мелких белковых зёрен, в
настоящее время рассматривается в большинстве случа�
ев как гиперплазия клеточных ультраструктур, отражая
тем самым не уменьшение, а усиление белково�синте�
тической функции. Такие изменения наблюдаются, как
известно, в физиологических условиях в клетках подже�
лудочной железы, слизистой оболочки желудочно�кишеч�
ного тракта (ЖКТ) при пищеварении, в эпителии про�
ксимальных канальцев почек при резорбции белка из
первичной мочи и т.д. При этом отмечается функцио�
нальное напряжение клеток без каких�либо признаков
деструкции органелл. С другой стороны, если накопле�
ние в цитоплазме зёрен белка сопровождается набуха�
нием, гомогенизацией, фокальной деструкцией крист
митохондрий в сочетании с понижением функции пора�
жённой клетки, то этот процесс следует рассматривать
как обратимую дистрофию. Не исключено, что речь идёт
о двух различных фазах одного процесса клеточных из�
менений, заканчивающихся срывом адаптации [153].

ГГГГГИАЛИНОВОИАЛИНОВОИАЛИНОВОИАЛИНОВОИАЛИНОВО�����КАПЕЛЬНАЯКАПЕЛЬНАЯКАПЕЛЬНАЯКАПЕЛЬНАЯКАПЕЛЬНАЯ ДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯ

Гиалиново�капельная дистрофия характеризуется
появлением в цитоплазме крупных гомогенных,
эозинофильных и гиалиноподобных включений
округлой формы, приводящих к деструкции орга�
нелл, а затем — к фокальному и тотальному коагу�
ляционному некрозу клетки. Наиболее часто гиа�
линово�капельная дистрофия развивается в клетках
почек, печени, реже в кардиомиоцитах. Причиной
развития этого вида дистрофии в эпителии почеч�
ных канальцев являются повышение проницаемо�
сти клубочкового фильтра и протеинурия, в связи
с чем гиалиновые включения постоянно находят
при нефротическом синдроме, амилоидозе почек,
парапротеинемических состояниях, сахарном ди�
абете (СД). Возникающие изменения отражают не�
достаточность вакуолярно�лизосомального аппара�
та реабсорбции белка и носят необратимый
характер. Примером гиалиновых образований в
гепатоцитах являются тельца Мэллори (алкоголь�
ный гиалин), которые встречаются не только при
алкогольной интоксикации, но и при первичном
билиарном циррозе печени, холестазе, болезни
Уилсона–Коновалова (гепатоцеребральная дистро�
фия).

ГГГГГИДРОПИИДРОПИИДРОПИИДРОПИИДРОПИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯ

Гидропическая (вакуольная, водяночная) дис�
трофия является проявлением нарушения не
только белкового обмена, но и вызванного им* Автор раздела «Клеточные дистрофии» — Б.Б. Салтыков.
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изменения коллоидно�осмотического давле�
ния с накоплением в цитоплазме клеток воды
(внутриклеточный отёк). Возникают вакуоли,
представляющие собой неравномерное расши�
рение цистерн эндоплазматической сети. Наи�
более часто вакуольная дистрофия наблюдает�
ся в гепатоцитах (например, при вирусном
гепатите), в эпителии канальцев почек (при
тяжёлой интоксикации, нефротическом синд�
роме), кожи (при ветряной оспе), кишечника
(при энтеритах, холере) и в клетках коркового
слоя надпочечников (при интоксикациях, сеп�
сисе). Вакуоли могут сливаться между собой за
счёт разрушения мембран эндоплазматической
сети вплоть до формирования одной большой ва�
куоли, выполняющей практически весь объём ци�
топлазмы и смещающей сдавленное ядро (карио�
пикноз) на периферию клетки. Это получило
название баллонной дистрофии (или фокально�
го колликвационного некроза), заканчивающей�
ся тотальным колликвационным некрозом.

РРРРРОГОВАЯОГОВАЯОГОВАЯОГОВАЯОГОВАЯ ДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯ

Роговая дистрофия отличается избыточным
образованием рогового вещества в клетках мно�
гослойного плоского ороговевающего эпителия
(гиперкератоз) или формированием кератина на
неороговевающем в норме эпителии слизистых
оболочек (лейкоплакия). Эти изменения мо�
гут носить местный или системный характер
и развиваются, как правило, при хроническом
воспалении и некоторых гиповитаминозах. У
детей в редких случаях можно встретить врож�
дённый гиперкератоз, или ихтиоз, проявляю�
щийся мощными роговыми отложениями на
коже.

При местной роговой дистрофии на начальных
стадиях развития (после устранения вызвав�
ших её причин) возможно обратное развитие,
в противном случае происходит гибель клеток.
На фоне гиперкератоза и лейкоплакии значи�
тельно возрастает риск злокачественного пе�
рерождения. Роговая дистрофия может иметь
место и в последнем случае. Так, обязательным
признаком ороговевающего рака являются «ра�
ковые жемчужины», состоящие из скоплений
кератина.

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЁЁЁЁЁННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕ ПАРЕНХИМАПАРЕНХИМАПАРЕНХИМАПАРЕНХИМАПАРЕНХИМАТТТТТОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕ ДИСПРОТЕИНДИСПРОТЕИНДИСПРОТЕИНДИСПРОТЕИНДИСПРОТЕИНОЗЫОЗЫОЗЫОЗЫОЗЫ

Эти патологические состояния развиваются у
детей грудного или раннего детского возраста
вследствие различных наследуемых ферменто�
патий (см. «Недостаточность ферментов»), что
приводит к нарушениям всасывания тех или

иных аминокислот в кишечнике (синдром не�
достаточного всасывания — мальабсорбции,
МКБ: K90 Нарушения всасывания в кишечни�
ке), внутриклеточного метаболизма (см. «Болез�
ни накопления») и реабсорбции в канальцах
почек (см. «Аминоацидурия»). Непременным
следствием названных нарушений являются
нарушения синтеза клеточных белков. В свя�
зи с этим формируется белковая недостаточ�
ность (МКБ: E40–E46 Недостаточность пи�
т а н и я ) ,  п р о я в л я ю щ а я с я  п о р а ж е н и е м
головного мозга, почек, практически любой
системы органов и тканей. Классические за�
болевания этой группы: фенилкетонурия
(ФКУ), цистиноз, тирозиноз.

• При ФКУ — наиболее часто встречающемся
наследуемом заболевании — происходит на�
копление фенилаланина, а также фенилпи�
ровиноградной кислоты. У ребёнка развива�
ется прогрессирующая олигофрения (за счёт
микроцефалии со снижением числа нейро�
нов и диффузного глиоза),  невропатия
(вследствие нарушения миелинизации), по�
ниженная пигментация (из�за недостатка ти�
розина, идущего на синтез меланина) кожи,
глаз  и  волос,  возникают дерматозы с
характерным мышиным запахом (вызванным
наличием в поте фенилуксусной кислоты).

• При цистинозе в клетках ретикулоэндотели�
альной системы, костного мозга, печени,
почек, селезёнки, лимфатических узлов, глаз
накапливается цистин, вызывая тяжёлые по�
ражения названных органов. Диагноз можно
поставить при обнаружении полигональных
кристаллов цистина, при офтальмологичес�
ком осмотре или при морфологическом ис�
следовании биоптата (например, собственно
кожи). У многих больных развивается нефро�
патия (начинающаяся с поражения каналь�
цев, а затем захватывающая и клубочки) с п�
ротеинурией, фосфатурией, гипокалиемией,
вызывающая ренальную остеопатию с  выра�
женной деформацией длинных трубчатых
костей, замедлением роста. Наблюдается ге�
пато� и спленомегалия без выраженного на�
рушения функции этих органов. Вследствие
поражения роговицы возможна фотофобия.
Смерть наступает, как правило, в возрасте 2–8
лет от хронической почечной недостаточно�
сти (ХПН), но существуют и доброкачествен�
но протекающие формы болезни.

• При тирозинозе происходит накопление ти�
розина и продуктов его распада, прежде всего
оксифенилпировиноградной кислоты. Разви�
ваются гепатомегалия с последующим пере�
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ходом в мелкоузловой цирроз печени, нефро�
патия (вначале тубулярная, а затем и гломе�
рулярная), ренальная остеопатия, выражен�
ная отсталость  в  физическом,  реже —
психическом развитии, возникающая в ре�
зультате уменьшения числа нейронов и раз�
растания глии. Смерть больного ребёнка на�
ступает обычно в первые месяцы после
рождения от печёночной и почечной недоста�
точности. У недоношенных новорождённых в
ряде случаев наблюдается гипертирозинемия,
обусловленная временной недостаточностью
ферментов в результате функциональной не�
зрелости гепатоцитов. Это состояние прак�
тически не даёт клинической симптоматики
и полностью проходит, как правило, ко вто�
рому месяцу жизни.

ÏÀÐÅÍÕÈÌÀÒÎÇÍÛÅ ËÈÏÈÄÎÇÛ

Клеточные жировые дистрофии проявляются
накоплением в цитоплазме клеток липидов
(нейтральные жиры, триглицериды, фосфоли�
пиды, холестерин). Наиболее распространён�
ной причиной липидозов являются состояния,
сопровождающиеся гиперлипидемией. Кроме
того, паренхиматозные липидозы развивают�
ся при отравлениях гепатотропными ядами,
гипоксии любого генеза, интоксикациях, али�
ментарных состояниях (белковая, витаминная
недостаточность), врождённых ферментопати�
ях.  Все  эти факторы приводят  или к
избыточному поступлению жира в цитоплаз�
му (инфильтрация) или к разрушению содер�
жащих липиды структур органелл в результате
снижения окислительного фосфорилирования
и синтеза АТФ, прямого повреждения внутри�
клеточных мембран (декомпозиция) или по�
нижения выведения липидов из клетки вслед�
ствие блокирования транспортных систем.

Большое значение в развитии жировой дистрофии прида�
ют недостатку липотропных факторов (метионин, холин,
лецитин, экстракты поджелудочной железы, витамин В
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и др.), нормализующих липидный обмен. Так называемое
алипотропное ожирение возможно и при действии али�
потропных факторов (этанол, хлороформ, четырёххлори�
стый углерод), блокирующих действие липотропных ве�
ществ.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Наиболее часто паренхиматозный
липидоз развивается в печени, миокарде, реже —
в почках. При морфологическом исследовании
(в зависимости от выраженности изменений)
выделяют пылевидную, мелкокапельную и круп�
нокапельную жировую дистрофию.

ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень. К жировой дистрофии печени, или
жировому гепатозу (стеатоз печени), приво�

дят различные механизмы, но чаще всего —
инфильтрация или трансформация. Пораже�
ние гепатоцитов начинается с обратимого
пылевидного, мелкокапельного ожирения и
заканчивается крупнокапельной дистрофией
(как правило, необратимой). В ряде случаев
наблюдается формирование «перстневидных
клеток», в которых вся цитоплазма выполне�
на жировой вакуолью, смещающей ядро к
клеточной мембране. В большинстве случа�
ев максимальные изменения возникают в ге�
патоцитах периферии долек, тогда как цент�
ролобулярные клетки поражаются меньше.
Макроскопические изменения зависят от
степени нарушений жирового обмена. В вы�
раженных случаях орган увеличен в размерах,
дряблой консистенции, с гладкой капсулой,
желтовато�коричневого цвета на разрезе («гу�
синая печень»). Примером алиментарного
ожирения является квашиоркор — заболева�
ние, в основе которого лежит хроническая
белковая недостаточность при углеводном
питании. При этом происходит усиление
синтеза жирных кислот в печени, нарушение
транспортных систем гепатоцитов (блокиру�
ется синтез апопротеинов), активация про�
цессов трансформации углеводов в липиды.
Всё это приводит к значительному накопле�
нию последних в цитоплазме клеток.

МиокардМиокардМиокардМиокардМиокард. Наблюдается пылевидное (или в
далеко зашедших случаях — мелкокапельное)
ожирение кардиомиоцитов, как правило, в
области венулярного звена микроциркулятор�
ного русла. Это связано с тем, что в основе ди�
строфии находятся гипоксия или интоксика�
ция любого генеза, запускающие механизм
декомпозиции. Инфильтрация кардиомиоци�
тов имеет меньшее значение. Недостаток кис�
лорода приводит к активизации анаэробного
гликолиза, значительному снижению содержа�
ния АТФ, нарастающему ацидозу и поврежде�
нию митохондрий, что ещё более усугубляет
энергетический дефицит. Жировая дистрофия
миокарда является морфологическим проявле�
нием сердечной недостаточности. Макроско�
пически сердце при этом увеличено в разме�
рах, дряблой консистенции, с растянутыми
полостями предсердий и желудочков, желто�
вато�коричневой окраской миокарда на разре�
зе. Со стороны эндокарда (особенно в области
папиллярных и трабекулярных мышц) отмеча�
ется мелкая желтовато�белесоватая исчерчен�
ность («тигровое сердце»).

ПочкиПочкиПочкиПочкиПочки. Жировая дистрофия почек обусловле�
на инфильтрацией эпителия канальцев при
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гиперлипидемии, наблюдаемой, как прави�
ло, при нефротическом синдроме. Увеличе�
ние количества липидов в сыворотке крови
приводит к гиперлипидурии и накоплению
жиров в цитоплазме эпителиоцитов в резуль�
тате их реабсорбционной недостаточности.
Гистологически при этом отмечаются мелко�
капельные жировые включения. Внешний
вид органа практически не меняется. Парен�
химатозный липидоз почек обычно сочета�
ется с белковой (гиалиново�капельной или
вакуольной) дистрофией эпителия каналь�
цев.

Накопление липидов может происходить и в результате
резорбтивного ожирения за счёт фагоцитоза свободных
жировых масс макрофагами и гистиоцитами, что приводит
к заполнению жиром цитоплазмы этих клеток, называе�
мых пенистыми или ксантомными (от греч. xanthos — ры�
жий, жёлтый, так как клетки окрашиваются суданом III в
оранжевый или желтовато�красный цвет).

ИсходИсходИсходИсходИсход паренхиматозной жировой дистрофии
зависит от её выраженности. В большинстве
случаев пылевидного и мелкокапельного ожи�
рения процесс может быть обратим, тогда как
при крупнокапельной дистрофии (вследствие
значительных структурных изменений в цито�
плазме) развивается некроз клетки.

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЁЁЁЁЁННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕ ПАРЕНХИМАПАРЕНХИМАПАРЕНХИМАПАРЕНХИМАПАРЕНХИМАТТТТТОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕ ЛИПИДОЗЫЛИПИДОЗЫЛИПИДОЗЫЛИПИДОЗЫЛИПИДОЗЫ

Врождённые паренхиматозные липидозы
(МКБ: E75 Нарушения обмена сфинголипидов
и другие болезни накопления липидов), в от�
личие от приобретённых жировых дистрофий,
проявляются первичным и системным отложе�
нием и накоплением липидов с последующим
повреждением ими клеточных ультраструктур
(вплоть до некроза клетки). Вот почему эти за�
болевания зачастую относят к тезаурисмозам
(болезни накопления).

Часть ферментов, недостаточность которых
приводит к развитию этих патологических со�
стояний, относится к группе кислых гидролаз,
содержащихся в лизосомах, в связи с этим сис�
темные липидозы рассматривают как лизосо�
мальные болезни. К ним, в частности, относят�
ся цереброзидозы (например, болезнь Гоше),
сфинголипидозы (например, болезнь Ниман�
на–Пика), ганглиозидозы (например, болезни
Тэя–Сакса и Сэндхоффа), метахроматическая
лейкодистрофия и ряд других болезней.

Другая группа тезаурисмозов связана с накоп�
лением фитановой кислоты и длинноцепочеч�
ных жирных кислот вследствие наследственных
дефектов пероксисом.

• При острой церебральной генерализованной
(инфантильной) форме болезни Гоше (тип II)
глюкоцереброзиды накапливаются в печени,
селезёнке, костном мозге, лимфатических
узлах, а также в головном мозге, лёгких, эн�
докринных железах, что приводит к прогрес�
сирующей олигофрении, гепато�, спленоме�
галии и кахексии. Смерть наступает обычно
в первые два года жизни ребёнка от бульбар�
ного паралича. При хроническом варианте те�
чения болезни (болезнь Гоше типа III), ког�
да нарушается метаболизм не всех, а лишь
части глюкоцереброзидов, отмечаются спле�
номегалия и гиперспленизм, панмиелофтиз,
геморрагический диатез, остеопороз и де�
формация костей голеней, позвоночника. Ос�
новным диагностическим критерием являет�
ся  обнаружение крупных,  часто
многоядерных гистиоцитов, диаметром 70–
100 мкм, с сетчатой сферической цитоплаз�
мой, заполненной липидами. Эти клетки
(клетки Гоше) хорошо окрашиваются суда�
ном III и PAS�положительны. В нейронах от�
мечаются отёк, гомогенизация цитоплазмы,
кариопикноз и кариорексис, сопровождае�
мые очаговой пролиферацией нейроглии.

• При болезни Ниманна–Пика уже со 2�го по�
лугодия жизни отмечаются гепато� и спле�
номегалия, отставание в психическом разви�
тии,  гипотония,  истощение,
неврологическая симптоматика, вызванные
накоплением сфингомиелина (придающего
поражённым органам коричневато�жёлтый
цвет) в макрофагах, а затем — в эпителиаль�
ных и мезенхимальных клетках практически
всех органов и тканей, но особенно печени,
селезёнки, костного мозга, ЦНС и кожи.
Смерть наступает, как правило, в возрасте 2–3
лет. Для заболевания характерны суданофиль�
ные клетки Пика диаметром 50–80 мкм, иног�
да многоядерные и с пенистой цитоплазмой.
Окраска на сфингомиелины по методу Сми�
та–Дитриха позволяет дифференцировать их
с похожими клетками Гоше.

• Болезнь Тэя–Сакса клинически проявляется
у 4–6�месячных детей прогрессирующим ухуд�
шением зрения (вплоть до слепоты), сниже�
нием интеллекта, обездвиженностью из�за
поражения клеток ЦНС, а также кахексией,
являющейся (наряду с очаговой пневмонией)
наиболее частой причиной смерти, наступа�
ющей в течение 2–3�го года жизни. Характер�
ным для заболевания является наличие виш�
нёво�красного пятна с серовато�белой каймой
в области центральной ямки сетчатки глаз,
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выявляемого при офтальмоскопическом об�
следовании. При морфологическом исследо�
вании отмечаются увеличенные ганглиозные
клетки коры головного и спинного мозга, за�
полненные липидами, смещающими ядро на
периферию. Аналогичные изменения претер�
певают сетчатка глаз, печень, селезёнка (без
их увеличения), нервные сплетения. Пораже�
ние последних позволяет поставить диагноз
при гистологическом исследовании ректобио�
птата майсснеровского сплетения.

ÏÀÐÅÍÕÈÌÀÒÎÇÍÛÅ ÓÃËÅÂÎÄÍÛÅ
ÄÈÑÒÐÎÔÈÈ

Откладывающиеся в клетках углеводы относят�
ся к полисахаридам (гликоген), гликопротеи�
нам и гликолипидам.

ПППППАРЕНХИМААРЕНХИМААРЕНХИМААРЕНХИМААРЕНХИМАТТТТТОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕ ГГГГГЛИКОЛИКОЛИКОЛИКОЛИКОГЕНГЕНГЕНГЕНГЕНОЗЫОЗЫОЗЫОЗЫОЗЫ

Нарушения обмена гликогена (МКБ: E74 Дру�
гие нарушения обмена углеводов) проявляют�
ся не только в увеличении, но и в уменьшении
его количества в цитоплазме клеток, что наи�
более часто имеет место при СД.

СахарныйСахарныйСахарныйСахарныйСахарный диабетдиабетдиабетдиабетдиабет. За счёт усиления процессов
гликогенолиза, обусловленного инсулинопе�
нией, запасы гликогена в депо (особенно в
гепатоцитах) уменьшаются, что способству�
ет развитию жировой дистрофии клеток. При
этом в ядрах гепатоцитов появляются вклю�
чения гликогена, вымывающиеся при окрас�
ке гематоксилином и эозином, что придаёт
ядрам «дырчатый» или «пустой» вид. В то же
время в почках (вследствие синтеза в цито�
плазме гликогена) возникает вызванная ги�
перглюкозурией «гликогенная инфильтра�
ция» эпителия проксимальных и дистальных
канальцев. Уменьшение количества гликоге�
на в клетках возможно и при гипоксии любо�
го генеза (например, в мышцах после дли�
тельной физической нагрузки),  но  эти
изменения носят транзиторный характер.

СахарныйСахарныйСахарныйСахарныйСахарный диабетдиабетдиабетдиабетдиабет материматериматериматериматери. У детей раннего
грудного возраста в ряде случаев обнаружи�
ваются избыточные отложения гликогена в
миокарде, почках, печени, скелетных мыш�
цах. Этот вторичный транзиторный гликоге�
ноз наблюдается при СД матерей (то есть
речь идёт о проявлениях диабетической фе�
топатии) и проходит через несколько недель
после рождения.

ГГГГГемолитическаяемолитическаяемолитическаяемолитическаяемолитическая болезньболезньболезньболезньболезнь новорождённыхноворождённыхноворождённыхноворождённыхноворождённых.
Вторичный гликогеноз может возникать в

миокарде у плодов с гемолитической бо�
лезнью.

СлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистая дистрофиядистрофиядистрофиядистрофиядистрофия. При нарушениях обме�
на гликопротеинов в клетках происходит на�
копление муцинов и мукоидов (слизистая ди�
строфия), что, как правило, отмечается при
воспалении слизистых оболочек. Продуциру�
емая избыточно слизь может вызвать заку�
порку протока или, например, бронха с раз�
витием слизистых кист,  ателектазов.
Накопление слизеподобных веществ в ряде
случаев приводит к коллоидной дистрофии,
что наблюдается при коллоидном зобе.

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЁЁЁЁЁННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕ ПАРЕНХИМАПАРЕНХИМАПАРЕНХИМАПАРЕНХИМАПАРЕНХИМАТТТТТОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕ ГГГГГЛИКОЛИКОЛИКОЛИКОЛИКОГЕНГЕНГЕНГЕНГЕНОЗЫОЗЫОЗЫОЗЫОЗЫ

В основе гликогенозов (МКБ: E74.0 Болезни
накопления гликогена), относящихся к болез�
ням накопления, лежат врождённые и насле�
дуемые ферментопатии. Существует множество
вариантов паренхиматозных гликогенозов, ди�
агноз которых можно поставить при выявлении
недостаточности конкретного фермента, а так�
же при биопсийном обнаружении избыточно�
го количества гликогена в цитоплазме клеток.

БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь фонфонфонфонфон ГГГГГиркеиркеиркеиркеирке. Заболевание начинается
в раннем детском возрасте проявлениями ги�
погликемии и кетонемии. Характерны раз�
витие вторичного гипофизарного ожирения
(жир откладывается главным образом на
лице, приобретающем «кукольный» вид), уве�
личение в размерах почек, значительная ге�
патомегалия, обусловленная не только угле�
водной,  но  и  жировой дистрофией
гепатоцитов. Отмечается значительное уве�
личение гликогена в лейкоцитах. Накопле�
ние гликогена в поражённых клетках столь
значительно,  что  они остаются
PAS�положительными даже после фиксации
материала в формалине. Большинство детей
погибает от ацидотической комы или присо�
единившейся инфекции.

БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь ПомпеПомпеПомпеПомпеПомпе (гликогеноз типа II, OMIM
232300, 17q25.2–q25.3, ген GAA, ρ) — дефи�
цит лизосомной α �1,4�глюкозидазы (КФ
3.2.1.20) приводит к поражению сердца, по�
перечнополосатых и гладких мышц и прояв�
ляется в возрасте до одного года жизни от�
ставанием в массе тела, кардиомегалией,
общей мышечной слабостью. Накопление
гликогена в миокарде, диафрагме и других
дыхательных мышцах способствует нараста�
ющей сердечной и дыхательной недостаточ�
ности. Гликоген откладывается также в языке
(глоссомегалия), гладких мышцах пищевода,



Ïîâðåæäåíèÿ ✧ 2525252525

желудка, что вызывает затруднение глотания,
картину пилоростеноза, сопровождающего�
ся рвотой. Летальный исход наступает в
первые годы жизни не только от сердечной
или дыхательной недостаточности, но часто
и от аспирационной пневмонии.

БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь Форбса–КориФорбса–КориФорбса–КориФорбса–КориФорбса–Кори. Накопление атипично�
го гликогена (лимитдекстрина) уже на 1�м
году жизни приводит к умеренной гепатоме�
галии, небольшому увеличению сердца, гипо�
тонусу скелетных мышц, что не является опас�
ным для жизни, почему заболевание иногда
называют доброкачественным гликогенозом.

БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь АндерсенАндерсенАндерсенАндерсенАндерсен. Нарушается структура гли�
когена (напоминает растительные полисаха�
риды — пектиды), откладывающегося в клет�
ках печени, селезёнки и лимфатических
узлов с развитием в последующем цирроза пе�
чени. Заболевание проявляется в конце груд�
ного или в раннем детском возрасте в виде
мелкоузлового цирроза печени с портальной
гипертензией. При ЭМ�исследовании в цито�
плазме поражённых клеток обнаруживаются
включения аномального гликогена, состоя�
щего из тёмной массивной центральной час�
ти (образованной гранулярным и ветвистым
материалом), окружённой светлым тонким
периферическим ободком.

БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь МакАрдлаМакАрдлаМакАрдлаМакАрдлаМакАрдла. У больных (как правило,
в возрасте старше 10 лет) наблюдаются боли
в мышцах, общая слабость после физичес�
кой нагрузки. В ряде случаев отмечается
тёмный цвет мочи из�за присутствия в ней
миоглобина. В состоянии покоя указанная
симптоматика не наблюдается. Изменения
затрагивают только скелетную мускулатуру,
в цитоплазме мышечных волокон находятся
PAS�положительные включения гликогена.
Прогноз благоприятен.

ÌÓÊÎÏÎËÈÑÀÕÀÐÈÄÎÇÛ
È ÌÓÊÎËÈÏÈÄÎÇÛ

К этой группе относятся болезни накопления,
развивающиеся при мутациях ферментов, обес�
печивающих метаболизм сфинголипидов, гли�
колипидов и мукополисахаридов. Существует
множество нозологических единиц, в значитель�
ной степени перекрывающих друг друга. Клас�
сификация заболеваний запутана (см. статьи
«Муколипидозы» и «Мукополисахаридозы»).
Для больных с многими страданиями рассмат�
риваемой группы характерен фенотип гаргои�
лизма.

ГГГГГаргоилизмаргоилизмаргоилизмаргоилизмаргоилизм. У больных уже к концу 1�го года жизни отме�
чается низкий рост, характерный фенотип — массивный
череп, втянутый корень носа, сросшиеся брови, толстые
губы, большой язык, короткая шея. Одним из симптомов
является своеобразное выражение лица — «лицо, выплёвы�
вающее воду». Наблюдаются помутнение роговицы, гепа�
то� и спленомегалия, склонность к пупочным и паховым
грыжам, скелетные аномалии вследствие нарушения пери�
остального и энхондрального окостенения (фиксирован�
ный кифоз в области торакально�поясничного сочлене�
ния, ограниченная подвижность суставов, искривления
длинных трубчатых костей), отсталость в психическом раз�
витии и иногда тугоухость (вплоть до глухоты), низкий хрип�
лый голос. При клинико�лабораторном обследовании ха�
рактерным признаком заболевания является тёмно�синяя
зернистость лейкоцитов и лимфоцитов периферической
крови. В поражённых ганглиозных клетках откладывается
трудно растворимый гликолипопротеин, тогда как в клет�
ках миокарда, печени, селезёнки, хрящевой и фиброзной
ткани, а также в эндотелиоцитах интимы кровеносных со�
судов — гликопротеины и гликолипиды. Дети погибают
обычно до 12�летнего возраста от сердечно�сосудистой
недостаточности или вторичной инфекции.

Ñòðîìàëüíî-ñîñóäèñòûå
äèñòðîôèè*

Стромально�сосудистые (мезенхимальные) ди�
строфии — нарушения метаболизма, происхо�
дящие в соединительной ткани и стенках сосу�
дов. Эти дистрофии развиваются на территории
гистиона. Основной механизм их развития —
нарушение транспортных систем трофики —
кровообращения и лимфообращения. Характер�
ная особенность — не только сочетание различ�
ных видов дистрофий, но и возможность их пе�
рехода одной в другую. Стромально�сосудистые
дистрофии подразделяют на белковые (диспро�
теинозы), жировые (липидозы) и углеводные. Ха�
рактеристика липидозов и углеводных дистро�
фий дана в предыдущем разделе главы. Здесь мы
уделим основное внимание стромально�сосуди�
стым диспротеинозам.

К стромально�сосудистым белковым дистро�
фиям (диспротеинозам) относят мукоидное
набухание, фибриноидное набухание (фибри�
ноид), гиалиноз и амилоидоз.

• Мукоидное набухание, фибриноидное на�
бухание и гиалиноз нередко являются пос�
ледовательными стадиями дезорганизации
соединительной ткани (один из основных
морфологических признаков группы ревма�
тических болезней). В основе этого процесса
находятся накопление продуктов плазмы
крови в основном веществе соединительной
ткани в результате повышенной тканево�со�

* Автор раздела «Стромально�сосудистые дистрофии» —
В.А. Варшавский.
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судистой проницаемости и разрушение ком�
понентов соединительной ткани.

• Амилоидоз — самостоятельный вид белкового
диспротеиноза — характеризуется синтезом
фибриллярного белка различными клетками
(коллективное название — амилоидобласты).

ÌÓÊÎÈÄÍÎÅ ÍÀÁÓÕÀÍÈÅ

Мукоидное набухание характеризуется поверх�
ностной и обратимой дезорганизацией соеди�
нительной ткани в результате накопления и
перераспределения гликозаминогликанов (глав�
ным образом, гиалуроновой кислоты) в строме
органов и в стенках сосудов. Гликозаминогли�
каны обладают гидрофильными свойствами,
поэтому их накопление ведёт к повышению
проницаемости и выходу в ткани белков плаз�
мы и гликопротеинов. В результате происхо�
дит набухание основного вещества и волокни�
стого  каркаса  соединительной ткани.
Морфогенетический механизм мукоидного
набухания — инфильтрация.

МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ

Чаще всего мукоидное набухание наблюдается при
ревматических болезнях, аллергических заболе�
ваниях, атеросклерозе и др. Накопление глико�
заминогликанов в основном веществе при окрас�
ке гематоксилином и эозином даёт базофилию.
Специфическим красителем является толуидино�
вый синий, который окрашивает очаги мукоид�
ного набухания в сиреневый или красный цвет
(метахромазия, то есть изменение окраски). Кол�
лагеновые волокна обычно набухают, при этом
снижается их устойчивость к действию коллаге�
назы. Изменения основного вещества и коллаге�
новых волокон сопровождаются клеточной реак�
цией — появлением лимфоцитов, плазмоцитов и
гистиоцитов (макрофагов соединительной тка�
ни). Наиболее хорошо мукоидное набухание вы�
ражено в стенках артерий, клапанах сердца, эн�
докарде — богатых хромотропными веществами
тканях. При мукоидном набухании внешний вид
органов мало изменён, но функция органа стра�
дает в той или иной степени.

ИсходИсходИсходИсходИсход мукоидного набухания: либо полное
восстановление тканей, либо переход в фиб�
риноидное набухание.

ÔÈÁÐÈÍÎÈÄÍÎÅ ÍÀÁÓÕÀÍÈÅ

Фибриноидное набухание (фибриноид) — глу�
бокая и необратимая дезорганизация соедини�
тельной ткани и стенок сосудов, в основе ко�

торой находятся разрушение коллагеновых
волокон, основного вещества и выраженная
повышенная проницаемость. В результате об�
разуется фибриноид — сложное вещество, со�
стоящее из белков и полисахаридов, разрушен�
ных коллагеновых волокон,  основного
вещества и плазмы крови, а также клеточных
нуклеопротеинов. Обязательный компонент
фибриноида — фибрин, образующийся из фиб�
риногена под действием тканевой тромбоки�
назы. Морфогенетические механизмы фибри�
ноида — декомпозиция и инфильтрация.

МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ

Внешний вид органов при фибриноидном на�
бухании изменяется мало, хотя функции стра�
дают сильно. При фибриноидном набухании
пучки коллагеновых волокон пропитываются
белками плазмы. Микроскопически они ста�
новятся гомогенными, эозинофильными и
пикринофильными, резко ШИК�положитель�
ными и пиронинофильными при реакции Бра�
ше на РНК. Иммуногистохимически всегда оп�
ределяется  фибрин.  Фибриноидные
изменения соединительной ткани и сосудов,
как правило, встречаются при ревматических
болезнях. Фибриноид сосудов наиболее часто
наблюдается при аллергических реакциях в
тканях, при артериальной гипертензии и ги�
пертонической болезни (ГБ), на дне хроничес�
кой язвы желудка, в клубочках почек при гло�
мерулонефрите и др.  Различают местный
фибриноид, возникающий при воспалении, и
системный фибриноид (распространённый),
наблюдаемый при злокачественном течении
ГБ, а также при ревматических болезнях.

ИсходИсходИсходИсходИсход фибриноидного набухания двоякий.
При глубоких необратимых изменениях возни�
кает фибриноидный некроз ткани и сосудов в
участках с перифокальной макрофагальной
клеточной реакцией, либо развивается гиали�
ноз той же локализации.

ÃÈÀËÈÍÎÇ

Гиалиноз характеризуется образованием в
соединительной ткани однородного полупро�
зрачного белкового вещества, напоминающе�
го гиалиновый хрящ. Гиалиноз рассматривает�
ся как разновидность склероза.

•  ГГГГГиалиниалиниалиниалиниалин — фибриллярный белок, в состав ко�
торого входят разрушенные компоненты со�
единительной ткани, плазменные белки, им�
муноглобулины (Ig), комплемент, липиды.
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Все перечисленные элементы гиалина выяв�
ляются с помощью иммуногистохимическо�
го метода. Гиалин устойчив к кислотам, ще�
лочам, протеолитическим ферментам. Он
хорошо окрашивается эозином, кислым фук�
сином, пикринофилен при окраске по ван
Гизону, ШИК�положителен.

•  ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины гиалинозагиалинозагиалинозагиалинозагиалиноза: ангионевротические,
метаболические и иммунопатологические
процессы, возникающие при различных за�
болеваниях.

•  Морфогенетические механизмымеханизмымеханизмымеханизмымеханизмы гиалинозагиалинозагиалинозагиалинозагиалиноза —
декомпозиция и инфильтрация. Декомпози�
ции подвергаются волокнистые компоненты
соединительной ткани и её клеточные элемен�
ты. Инфильтрация обусловлена повышенной
тканево�сосудистой проницаемостью и на�
коплением плазменных белков в изменённой
соединительной ткани с последующей преци�
питацией и образованием гиалина.

По распространённости гиалиноз может быть
системным или местным. Различают гиалиноз
сосудов и гиалиноз собственно соединитель�
ной ткани.

ГГГГГИАЛИНОЗИАЛИНОЗИАЛИНОЗИАЛИНОЗИАЛИНОЗ СОСУДОВСОСУДОВСОСУДОВСОСУДОВСОСУДОВ

Гиалиноз сосудов развивается главным обра�
зом в мелких артериях и артериолах. Его раз�
витию предшествует повреждение эндотелия,
базальной мембраны и гладкомышечных кле�
ток (ГМК) стенки вследствие ангионевроти�
ческих, метаболических и иммунопатологичес�
ких процессов. Разрушенные элементы стенки
пропитываются плазменными белками крови
и становятся плотными.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Гиалин локализуется подэндо�
телиально, он оттесняет и разрушает эласти�
ческую мембрану, средняя оболочка сдавлива�
ется и атрофируется, в результате стенка сосуда
утолщается, гомогенизируется, просвет сосу�
да резко суживается.

•  Гиалиноз мелких артерий и артериол носит
системныйсистемныйсистемныйсистемныйсистемный характерхарактерхарактерхарактерхарактер, он наиболее выражен в
почках, головном мозге, сетчатке глаза, под�
желудочной железе, селезёнке и коже. Осо�
бенно характерен гиалиноз для ГБ, различ�
ных артериальных гипертензий, для СД
(диабетическая микроангиопатия) и для за�
болеваний с выраженными иммунопатологи�
ческими изменениями.

Гиалиноз артерий селезёнки — физиологическое явление,
отражающее функционально�морфологические особен�

ности органа, это местный процесс, он возникает в связи с
функцией депонирования крови.

•  Гиалин, образующийся в стенках мелких ар�
терий и артериол, имеет гематогенноегематогенноегематогенноегематогенноегематогенное про�про�про�про�про�
и с х о ж д е н и еи с х о ж д е н и еи с х о ж д е н и еи с х о ж д е н и еи с х о ж д е н и е .  Для его  возникновения в
отдельных случаях имеют значение и мета�
болические, и иммунопатологические меха�
низмы. Поэтому, руководствуясь особеннос�
тями морфогенеза  гиалиноза  сосудов,
выделяют 3 вида сосудистого гиалина.

•  Простой гиалин, возникающий вследствие повышен�
ной плазматической проницаемости, наблюдается
при доброкачественном течении ГБ или артерио�
лосклерозе. Гиалин содержит в основном белки
плазмы крови.

•  Липогиалин, содержащий, помимо белков, липоп�
ротеины (ЛП) и липиды; обнаруживается обычно
при СД.

•  Сложный гиалин, формирующийся из продуктов
разрушения сосудистой стенки при иммунологи�
ческом конфликте (чаще наблюдается при ревма�
тических болезнях).

ГГГГГИАЛИНОЗИАЛИНОЗИАЛИНОЗИАЛИНОЗИАЛИНОЗ СОБСТВЕННОСОБСТВЕННОСОБСТВЕННОСОБСТВЕННОСОБСТВЕННО СОЕДИНИТЕЛЬНОЙСОЕДИНИТЕЛЬНОЙСОЕДИНИТЕЛЬНОЙСОЕДИНИТЕЛЬНОЙСОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИТКАНИТКАНИТКАНИТКАНИ

Гиалиноз собственно соединительной ткани на�
блюдается в исходе фибриноидного набухания,
которое наиболее часто встречается как выра�
жение системных заболеваний, сопровождае�
мых иммунными нарушениями. Иногда гиали�
ноз может носить и местный характер
(например, в дне хронической язвы желудка, в
очагах хронического воспаления). Местным яв�
ляется и гиалиноз, развивающийся в исходе
склероза в рубцах, спайках серозных полостей,
в стенках сосудов в связи со старением, при орга�
низации тромбов. Аналогичный механизм име�
ет гиалиноз некротизированных тканей и фиб�
ринозных наложений на серозных оболочках.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Гистологически участки соеди�
нительной ткани, подвергающиеся гиалинозу,
теряют фибриллярность, сливаются в однород�
ную плотную хрящеподобную массу, клеточные
элемeнты в ней сдавливаются и атрофируются.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Снижение функции (вплоть до её поте�
ри) органов и тканей. Местный гиалиноз, как
правило, не оказывает существенного влияния
на организм и часто протекает незаметно.

ÀÌÈËÎÈÄÎÇ

Амилоидоз (МКБ: E85 Амилоидоз, E85.0 На�
следственный семейный амилоидоз без невро�
патии, E85.1 Невротический наследственный
семейный амилоидоз, E85.2 Наследственный
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семейный амилоидоз неуточнённый, E85.3
Вторичный системный амилоидоз, E85.4 Ог�
раниченный амилоидоз, E85.8 Другие формы
амилоидоза, E85.9 Амилоидоз неуточнённый)
— стромально�сосудистый диспротеиноз, ха�
рактеризующийся отложением в межуточной
ткани фибриллярного белка (амилоида), что
приводит к атрофии паренхимы и функцио�
нальной недостаточности органов. В зависимо�
сти от химического состава фибриллярного ами�
лоидного белка различают несколько видов
амилоидоза. Амилоидоз может быть местным
или генерализованным, когда вовлекаются все
системы организма. Амилоидоз имеет различ�
ные клинико�морфологические формы в зави�
симости от пpеимущественного поражения того
или иного органа и протекает либо бессимптом�
но, либо крайне тяжело, заканчиваясь смертью.

АААААМИЛОИДМИЛОИДМИЛОИДМИЛОИДМИЛОИД

Амилоид — белково�полисахаридное соедине�
ние фибриллярной структуры. При изучении
в СМ и применении стандартных методов ок�
раски амилоидные отложения выглядят как
аморфные эозинофильные гиалиноподобные
массы, которыe располагаются внеклеточно и
при значительном накоплении приводят к
замещению нормальных элементов межклеточ�
ного вещества и атрофии специализированных
клеток органа. Состав амилоида непостоянен
и зависит от основного заболевания.

Существует множeство клинически и биохими�
чески отличных форм амилоида, но амилоид
всегда формирует сходныe вторичные структу�
ры — β�складчатую конформацию, устойчивую
к пpотеолитическому расщеплению. Все ами�
лоидные белки состоят из 2 основных компо�
нентов: фибриллярного и нефибриллярного
(Р�компонент). Кроме того, в составе амилои�
да присутствуют полисахариды.

Фибриллярный компонент специфичен для
каждого амилоидного белка, именно он оп�
ределяет разновидность амилоида. На разли�
чиях фибриллярного компонента амилоида
основана современная классификация ами�
лоидозов. Указанный белок образует длин�
ные неветвящиеся и ригидные, несколько
закрученные фибриллы диаметром 7,5–15
нм. Фибриллярные белки составляют при�
мерно 95% амилоида.

Р�компонент амилоида (OMIM *104770, ген
SAP, 1q12�q23) — белок с молекулярной мас�
сой около 200 000. При ЭМ он выглядит как

пентагональная структура, в которой можно
выделить 5 СЕ диаметром около 2,5–4 нм.
Все типы амилоида содержат Р�компонент.
Он идентичен нормальному компоненту сы�
воротки крови — сывороточному амилоиду Р
(SAP, от англ. Serum Amyloid P), его предше�
ственнику. На него приходится примерно 5%
состава амилоида.

Лишь небольшая часть вещества представлена
гликозаминогликанами и гликопротеинами.
Именно наличие полисахаридного компо�
нента обусловливает способность амилоида
при воздействии йода в присутствии кисло�
ты окрашиваться в синий цвет.

Клетки различных органов, обладающие спо�
собностью захватывать предшественников
амилоида из крови и преобразовывать их в
собственно амилоид, называются амилоидо�
бластами. Чаще всего в роли амилоидобластов
выступают клетки ретикулоэндотелиальной
системы: макрофаги селезёнки и других орга�
нов, клетки фон Купффера в печени, мезанги�
альные клетки в почках.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически амилоид можно выявить
способом, предложенным фон Вирховом, с п�
рименением йода  и  соляной кислоты,  в
результате в присутствии амилоида возникает
синее окрашивание.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически амилоид выявляют с помо�
щью ряда красителей: Конго красным, генциа�
новым (метиленовым) фиолетовым, тиофлави�
ном Т. Амилоид выявляется также с помощью
поляризационной микроскопии, он даёт двой�
ное красно�зелёное лучепреломление окра�
шенных Конго красным участков. Подобный
эффект обусловлен тем, что фибриллярные от�
ложения, ориентированные в одной плоскости,
имеют одно свечение (цвет), а ориентирован�
ные перпендикулярно — другое. Конго крас�
ный — наиболее распространённый краситель
для диагностики амилоида.

ИммуногистохимическийИммуногистохимическийИммуногистохимическийИммуногистохимическийИммуногистохимический методметодметодметодметод — один из
наиболее точных методов морфологической
диагностики амилоидоза. В настоящее время
применяют моноклональные АТ к
фибриллярному белку амилоида.

ЭМЭМЭМЭМЭМ также может быть применена для опреде�
ления природы межклеточных отложений. С
помощью ультраструктурных исследований
удаётся определить фибриллярный характер,
особенности расположения фибрилл и нали�
чие Р�компонента.
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КККККЛАССИФИКАЦИИЛАССИФИКАЦИИЛАССИФИКАЦИИЛАССИФИКАЦИИЛАССИФИКАЦИИ

Амилоид и амилоидозы (по рекомендации
Международного общества по изучению ами�
лоидоза) классифицируют в зависимости от
химического состава. Обозначение отложений
амилоида начинается с буквы А (от англ.
amyloid), за которой без пробела следует дета�
лизация белка, образующего амилоид. Напри�
мер, AL означает амилоидоз из лёгких (L, от
англ. light) цепей Ig.

Согласно клинической классификации, амило�
идозы подразделяют на первичные (возникаю�
щие без каких�либо предшествующих заболе�
ваний, в том числе наследственные формы
амилоидоза) и вторичные (на фоне других
заболеваний). В зависимости от распространён�
ности отложения амилоидного белка различают
системные (генерализованные, с вовлечением
многих органов и тканей) и локализованные (с
поражением одного органа или одной систе�
мы) амилоидозы.

Известно множество наследственных форм ами�
лоидоза: амилоидозы V (OMIM 105120), VI
(OMIM 105150), VII (OMIM 105210), семейный
висцеральный (OMIM 105200), первичный
кожный (OMIM 105250), дёсен и конъюнкти�
вы (OMIM 204850), кожный буллёзный (OMIM
204900), кожный семейный (OMIM 30122) и др.

В зависимости от биохимического состава ами�
лоида выделяют AL�, АА�, АTTR�амилоидозы
и некоторые другие (встречающиеся редко)
виды.

AL�AL�AL�AL�AL�АМИЛОИДОЗАМИЛОИДОЗАМИЛОИДОЗАМИЛОИДОЗАМИЛОИДОЗ

AL�амилоидоз (амилоидоз лёгких цепей) —
наиболее распространённая в клинической прак�
тике форма системного амилоидоза. Он возни�
кает при накоплении в тканях специфичного
белка,  обозначаемого термином
«AL�амилоид». Основными источниками фор�
мирования фибрилл этого типа амилоида слу�
жат лёгкие цепи циркулирующих в крови мо�
ноклональных γ�глобулинов. AL�амилоид
накапливается при первичном амилоидозе, а
также при вторичном амилоидозе на фоне па�
тологии плазматических клеток (наиболее ча�
сто  при множественной миеломе и
B�клеточной лимфоме). Однако на практике
разграничить первичный и вторичный харак�
тер AL�амилоидоза бывает достаточно сложно,
так как у пациента с диагнозом «первичный
амилоидоз» в последующем часто обнаружива�

ют какую�либо патологию плазматических
клеток, а при первичном амилоидозе в кост�
ном мозге можно обнаружить большое коли�
чество плазматических клеток, секретирующих
молекулы предшественника AL�амилоида.
AL�амилоидоз носит системный характер. Его
считают наиболее распространённой формой
амилоидоза,

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Основная причина развития AL�
амилоидоза — нарушение образования Ig плаз�
матическими клетками. Такие условия разви�
ваются,  например,  при множественной
миеломе, иммунобластической лимфоме и дру�
гой патологии плазматических клеток (иммуно�
логически активированных B�лимфоцитов,
синтезирующих Ig). Даже при отсутствии дос�
товерно определяемой опухоли у пациентов с
AL�амилоидозом в костном мозге обнаружива�
ют большое количество плазматических клеток,
активно секретирующих предшественников AL�
амилоида. Неопластически изменённые B�
лимфоциты начинают синтезировать аномаль�
ное количество однотипных специфических
γ�глобулинов (моноклональная гаммапатия) и
продуцируют М�протеин (при миеломе). По�
мимо синтеза полных молекул Ig, происходит
изолированный синтез лёгких цепей (белок
Бенс�Джонса), а также κ� и Х�цепей. Тяжёлые
цепи Ig оказываются вовлечёнными в патоге�
нез амилоидоза гораздо реже. Лёгкие цепи Ig
в большом количестве циркулируют в крови,
причём небольшие молекулы белка Бенс�Д�
жонса обнаруживают в моче. Таким образом,
AL�амилоид представлен в тканях различны�
ми частями лёгких цепей Ig, имеющих у каж�
дого человека индивидуальную аминокислот�
ную последовательность.

ФрагментированиеФрагментированиеФрагментированиеФрагментированиеФрагментирование предшественниковпредшественниковпредшественниковпредшественниковпредшественников амилоидаамилоидаамилоидаамилоидаамилоида.
Несмотря на различный аминокислотный со�
став, AL�амилоид всегда состоит из одних и тех
же сегментов общего белка�предшественника.
Причина этого явления, по�видимому, такова,
что АL�амилоид является фрагментом более
крупной белковой молекулы, который образу�
ется при её протеолизе. Тесная анатомическая
связь между отложениями AL�амилоида и фа�
гоцитирующими клетками доказывает, что
протеолитический процесс происходит имен�
но в этих клетках. Так, в культуре костного моз�
га, взятой от пациентов с миеломой, может
появляться AL�амилоид с фибриллярными от�
ложениями, которые связаны с макрофагами.
Вероятно, большое количество субстрата (κ� и
Х�лёгкие цепи) в сочетании с наличием кле�
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точных протеолитических ферментов может
приводить  к  появлению отложений
AL�амилоида.

Таким образом, в патогенезе AL�амилоидоза
существенную роль играют макрофаги, ретику�
лоэндотелиальные и эндотелиальные клетки,
которые осуществляют частичную деградацию
появляющихся в большом количестве в плаз�
ме крови моноклональных γ�глобулинов и их
фрагментов (лёгких цепей, κ� и Х�цепей). Ли�
зосомальное разрушение этих фрагментов с
последующим выделением во внеклеточное
пространство фагоцитирующими клетками со�
здаёт условия для самосборки амилоидных
фибрилл с присоединением гликозаминогли�
канов межклеточного пространства (а также
гликопротеинов крови) и сывороточного ком�
понента. В этих условиях оправдано предпо�
ложение о двух возможных механизмах, веду�
щих к образованию фибрилл AL�амилоида.

1. Нарушение деградации лёгких цепей моно�
клональных Ig с образованием промежуточ�
ных полипептидных фрагментов, способных
к сборке в амилоидные фибриллы.

2. Появление лёгких цепей с особыми вторич�
ными и третичными структурами вследствие
специфических аминокислотных замен.

Самосборка амилоида и соединение его фиб�
рилл с гликопротеинами сыворотки крови и
гликозаминогликанами внеклеточного веще�
ства представляют собой заключительный этап
формирования амилоидных масс, связываю�
щихся с волокнами собственно соединитель�
ной ткани — ретикулярными и коллагеновы�
ми. Для периретикулярно располагающегося
амилоида наиболее типичная локализация —
мембраны сосудов и желёз, а также по ходу во�
локон ретикулярной стромы паренхиматозных
органов. Характерно поражение селезёнки, пе�
чени, почек, надпочечников, кишечника, внут�
ренней оболочки сосудов мелкого и среднего
калибра (так называемый паренхиматозный
амилоидоз). Для периколлагенового амилои�
доза более типично вовлечение адвентициаль�
ной оболочки кровеносных сосудов крупного
и среднего калибров, нервов, стромы миокар�
да, поперечнополосатой и гладкой мускулату�
ры, кожи (так называемый мезенхимальный
амилоидоз). Безусловно, по мере прогресси�
рования процесса и при значительных отложе�
ниях амилоида преимущественно периретику�
лярный или периколлагеновый характер
расположения фибрилл теряется.

АА�АА�АА�АА�АА�АМИЛОИДОЗАМИЛОИДОЗАМИЛОИДОЗАМИЛОИДОЗАМИЛОИДОЗ

АА�амилоидоз возникает при накоплении в
тканях белков SAA (от англ. Serum Amyloid A)
— обычных компонентов плазмы крови, кон�
центрация которых резко (примерно в 1000
раз) увеличивается при воспалительных забо�
леваниях (другими словами, белки SAA —
SAA1, SAA2 и SAA3 — белки острой фазы вос�
паления). В отличие от AL�амилоида, амино�
кислотная последовательность белков SAA по�
стоянна и  не  зависит  от  основного
заболевания.  Белки SAA (OMIM 104750,
104751 и 104752) способны превращаться в
АА�амилоид.

Патогенез вторичного амилоидоза окончатель�
но не выяснен, но основные его звенья могут
быть указаны достаточно достоверно. Хрони�
ческое воспаление приводит к активации син�
теза белка SAA печенью. Таким образом, хотя
бы часть белка�предшественника при вторич�
ном амилоидозе оказывается результатом нор�
мальной реакции организма на воспаление.
Апопротеин (apoSAA) первично синтезируется
в печени и связывается с ЛП высокой плотнос�
ти (ЛПВП). Именно эта форма циркулирует в
крови. При разрушении ЛП высвобождаются
СЕ с молекулярной массой 12 000–14 000 (т.е.
apoSAA), активизирующие иммунные реакции
как на белок SAA, так и на АА�амилоид. Син�
тез apoSAA в печени происходит после стиму�
ляции синтеза мРНК ИЛ1 и ИЛ6, которые ос�
вобождаются из  активированных клеток
воспаления. Само по себе увеличение уровня
SAA в плазме ещё не приводит к обязательно�
му отложению амилоида в тканях по несколь�
ким причинам. Для формирования амилоидо�
за необходима неполная деградация белка SAA
до небольших фрагментов растворимых моле�
кул белка АА, что возможно при неполном де�
фектном ферментном расщеплении белка SAA.
Наиболее вероятными клеточными типами,
участвующими в незавершённой деградации
белка SAA, являются мононуклеарные фагоци�
ты. Как и при AL�формах амилоидоза, эти
клетки фактически фрагментируют молекулы
белков�предшественников, которые путём эк�
зоцитоза выделяются в ткани, где к ним при�
соединяются гликозаминогликаны, сыворо�
точный гликопротеин (Р�компонент)  и
происходит самосборка АА�амилоида. Кроме
того, начинает синтезироваться специфичес�
кий гликопротеин — амилоидстимулирующий
фактор, без которого формирование отложе�
ний амилоида не происходит. Предполагают,



Ïîâðåæäåíèÿ ✧ 3131313131

что амилоидстимулирующий фактор каким�то
образом нарушает нормальный метаболизм
белка SAA в фагоцитирующих клетках.

Таким образом, для формирования отложений
амилоида необходимо наличие как минимум 3
факторов.

1. Усиленный синтез apoSAA.

2. Усиленный синтез амилоидстимулирующего фактора.

3. Наличие очага воспаления.

Вероятность проникновения в ткани готовых
белковых фрагментов, самостоятельно возни�
кающих в крови при деградации белков SAA и
циркулирующих в плазме при хронических
воспалительных или некоторых опухолевых
заболеваниях, также весьма вероятна. Подоб�
ное предположение может объяснить, в част�
ности, столь типичные отложения АА�амило�
ида в клубочках почек и внутренней оболочке
кровеносных сосудов. Вероятным и весьма важ�
ным звеном в патогенезе может оказаться по�
вышенная сосудистая проницаемость.

Преимущественное расположение АА�амило�
ида — периретикулярное, для него типично
поражение почек, селезёнки, печени, надпо�
чечников, кишечника, внутренней оболочки
сосудов мелкого и среднего калибров.

Наиболее часто вторичный амилоидоз возни�
кает при длительно текущем туберкулёзе, брон�
хоэктатической болезни, хроническом остео�
миелите.  Несколько реже эту  форму
заболевания обнаруживают при ревматоидном
артрите, анкилозирующем спондилите, неспе�
цифическом язвенном колите. Среди опухоле�
вых процессов, вызывающих вторичный ами�
лоидоз, следует выделить лимфогранулематоз
и почечноклеточный рак. У некоторых этни�
ческих групп, связанных определёнными гео�
графическими зонами (Средиземноморье),
развивается АА�амилоидоз, вызываемый гене�
тически обусловленными формами воспали�
тельных процессов.

Примером может служить семейная средиземноморс�
кая лихорадка — заболевание (OMIM 134610, ℜ ; OMIM
249100, ρ), распространённое в Средиземноморье сре�
ди евреев�сефардов, турков, армян и арабов, хотя ами�
лоидоз развивается чаще у первых двух групп. Семейная
средиземноморская лихорадка характеризуется дисфун�
кцией полиморфно�ядерных лейкоцитов (ПЯЛ) и ре�
цидивирующими эпизодами серозита, включая перито�
нит, плеврит, воспаление синовиальных оболочек.
Поскольку это рецидивирующее воспаление, то в этом
случае образуется АА�амилоид, как и при обычных вос�
палительных заболеваниях. Причина заболевания: му�
тации гена, кодирующего белок пирин (маренострин).

AAAAATTR�TTR�TTR�TTR�TTR�АМИЛАМИЛАМИЛАМИЛАМИЛОИДОЗОИДОЗОИДОЗОИДОЗОИДОЗ

АTTR�амилоидоз (преальбумин�А�амилои�
доз). Другое название преальбумина — тран�
стиретин. В норме он является переносчиком
тироксина и ретинола. Описано свыше 50 му�
таций преальбумина, приводящих к развитию
амилоидоза. К АТТR�амилоидозу относятся
семейная амилоидная полиневропатия (реже
кардиопатия и нефропатия) с аутосомно�доми�
нантным типом наследования и старческий си�
стемный амилоидоз. Дефектный преальбумин
способен спонтанно преципитировать  в
фибриллярные структуры и накапливаться в
тканях (в отличие от AL� и АА�амилоидозов, в
патогенезе которых необходимо участие фаго�
цитирующих клеток).

•  CемейныйCемейныйCемейныйCемейныйCемейный АААААТТRТТRТТRТТRТТR�амилоидозамилоидозамилоидозамилоидозамилоидоз обычно прояв�
ляется только в середине жизни. Это указы�
вает на значение в развитии этого амилоидо�
за возрастного фактора. Очень часто эта
форма амилоидоза скрывается под маской
атеросклероза (сердечная форма). В России
описаны единичные наблюдения наслед�
ственного семейного амилоидоза.

•  СистемныйСистемныйСистемныйСистемныйСистемный старческийстарческийстарческийстарческийстарческий амилоидозамилоидозамилоидозамилоидозамилоидоз. В отличие
от наследственного семейного амилоидоза, в его
основе лежит нормальный транстиретин. Встре�
чается заболевание исключительно в пожилом
возрасте (старше 70 лет). По своим клиничес�
ким проявлениям сходен с AL�амилоидозом.
Основными органами, которые поражаются при
этом амилоидозе, являются сердце, сосуды, в
меньшей степени — печень.

ДДДДДРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕ ФОРМЫФОРМЫФОРМЫФОРМЫФОРМЫ

Д и а л и з н ы йД и а л и з н ы йД и а л и з н ы йД и а л и з н ы йД и а л и з н ы й а м и л о и д о за м и л о и д о за м и л о и д о за м и л о и д о за м и л о и д о з.  Белком�предше�
ственником является накапливающийся при
гемодиализе β

2
�микроглобулин, который не

фильтруется через большинство диализных
мембран современного типа и задерживается
в организме. Уровень микроглобулина у боль�
ных, находящихся на длительном гемодиали�
зе, повышается в 20–70 раз, что служит осно�
вой для развития амилоидоза в среднем через
7 лет. Основными органами�мишенями явля�
ются кости, периартикулярные ткани, при мас�
сивном отложении амилоида сдавливаются
нервы с атрофией иннервируемых мышц.

ЭндокринныйЭндокринныйЭндокринныйЭндокринныйЭндокринный амилоидозамилоидозамилоидозамилоидозамилоидоз. AЕ�амилоид выде�
ляют при тяжёлых формах локального амило�
идоза, связанного с опухолями эндокринной
системы (буква Е обозначает англ. Endocrine
— эндокринный). АЕ�амилоид формируется
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либо из нормальных предшественников гормо�
нов, либо из гормональных полипептидных про�
дуктов, секретируемых самой опухолью. Напри�
мер, при медуллярной карциноме щитовидной
железы, формирующейся из С�клеток, секрети�
рующих кальцитонин, АЕ�амилоид образуется
из прокальцитонина. При опухолях эндокрин�
ной части поджелудочной железы амилоид об�
разуется из полипептида, синтезируемого остро�
вками Лангерханса (OMIM 147940, ген IAPP).

АмилоидозАмилоидозАмилоидозАмилоидозАмилоидоз приприприприпри болезниболезниболезниболезниболезни АльцхаймераАльцхаймераАльцхаймераАльцхаймераАльцхаймера. Отло�
жения амилоида ограничены головным мозгом,
точнее — сенильными бляшками. Основной
компонент сенильных бляшек — пептид из 42
аминокислотных остатков — β�амилоид (Aβ).
Aβ формируется из семейства белков APP (от
англ. amyloid β a4 precursor protein). APP при�
сутствует не только в ЦНС, но и в других орга�
нах (например, в коже). В связи с этим не ясно,
является ли болезнь Альцхаймера локальным
расстройством или представляет собой местное
проявление системного патологического про�
цесса. Морфологические изменения, характер�
ные для болезни Альцхаймера, определяются и
у всех больных с синдромом Дауна, достигших
35�летнего возраста. Сенильные бляшки и со�
суды мозга при синдроме Дауна содержат
β�амилоид, подобный таковому при болезни
Альцхаймера.

АмилоидозАмилоидозАмилоидозАмилоидозАмилоидоз кожикожикожикожикожи [L99.0* Амилоидоз кожи
(E85.�+)] обусловлен накоплением кератина с
изменённой структурой.

МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ ОТЛОЖЕНИЙОТЛОЖЕНИЙОТЛОЖЕНИЙОТЛОЖЕНИЙОТЛОЖЕНИЙ АМИЛОИДААМИЛОИДААМИЛОИДААМИЛОИДААМИЛОИДА ВВВВВ РАЗЛИРАЗЛИРАЗЛИРАЗЛИРАЗЛИЧЧЧЧЧНЫХНЫХНЫХНЫХНЫХ

ОРГОРГОРГОРГОРГАНАХАНАХАНАХАНАХАНАХ

Особенности отложений амилоида в тканях оп�
ределяются как типом амилоида, так и тканями
(органами), где откладывается этот фибрилляр�
ный белок. Первоначально откладывающиеся
фибриллы амилоида обычно тесно связаны с по�
дэндотелиальной базальной мембраной сосудов.
Вне зависимости от того, откладывается амило�
ид системно или локально, отложения имеют
тенденцию располагаться между клетками па�
ренхимы органа и кровеносными сосудами. В
дальнейшем амилоид полностью окружает клет�
ки паренхимы, что приводит к нарушению их
кровоснабжения и иннервации, сжатию и атро�
фии. Поскольку амилоид накапливается в
стромальной сети, его отложения разрушают
соединительнотканный каркас органов. Отложе�
ния амилоида увеличивают объём интерстици�
альной ткани, что ведёт к увеличению размеров
поражённого органа. Компактные отложения

амилоида не имеют собственных сосудов, что
и объясняет бледность тканей на разрезе. Мор�
фологические отличия амилоидных отложений
в разных органах отражают их разную стро�
мальную организацию.

АААААМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗ ПОПОПОПОПОЧЧЧЧЧЕКЕКЕКЕКЕК — наиболее распространённая и наибо�
лее опасная форма поражения при этом виде патологии.
В большинстве случаев смерти от амилоидоза речь идёт
именно о поражении почек с ХПН. В мозговом веществе
почек амилоид откладывается параллельно канальцам и
прямым артериям.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически в большинстве случаев почки при ами�
лоидозе несколько увеличены в размерах, плотные,
«сальные», бледно�жёлтого (восковидного) цвета, с не�
чётким разделением коры и мозгового вещества. В не�
которых случаях размеры их уменьшаются за счёт на�
растающего склероза и стенозирования почечных
сосудов в результате отложения амилоида в стенки.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически (см. рис. 14�4 и 14�5 на вклейке) от�
ложения амилоида прежде всего обнаруживаются в к�
лубочках, далее следуют артерии, артериолы и затем
интерстициальные перитубулярные пространства. В
клубочках отложения появляются вначале в
мезангиальном матриксе, который увеличивается в
сочетании с утолщением базальных мембран клу�
бочковых капилляров. Отложения амилоида в
мезангии и в базальных мембранах с сужением про�
света сосудов вызывают в конечном итоге наруше�
ние клубочковой фильтрации. Прогрессирование
клубочковых поражений при амилоидозе заканчива�
ется полным замещением почечного клубочка амило�
идными массами. Замещение коркового и мозгового
вещества почек амилоидными массами сопровождает�
ся разрастанием соединительной ткани и амилоидным
сморщиванием почек.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления амилоидоза начинаются со
снижения скорости клубочковой фильтрации, нефро�
тического синдрома и заканчиваются развитием ХПН
и уремии.

АААААМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗ СЕЛЕЗСЕЛЕЗСЕЛЕЗСЕЛЕЗСЕЛЕЗЁЁЁЁЁНКИНКИНКИНКИНКИ может не вызывать заметного увели�
чения органа, но в некоторых случаях его масса может
превышать 800 г. Амилоид в селезёнке связан со стро�
мой белой пульпы или со стромой красной пульпы. На
разрезе амилоид красной пульпы располагается диффуз�
но, поверхность разреза бледная и восковидная, отсюда
термин — «сальная селезёнка». При микроскопии ами�
лоид располагается вне фолликулов с преимуществен�
ным вовлечением стенок селезёночных синусов и со�
единительнотканной сети красной пульпы, что дало
основания для термина «разлитой амилоидоз» селезён�
ки. При отложении амилоида в строме белой пульпы на
разрезе видны множественные бледные фокусы уплот�
нения, с чем связано появление термина — «саговая се�
лезёнка». При микроскопическом исследовании выра�
женное поражение лимфоидных фолликулов
сопровождается полным замещением амилоидными мас�
сами.

АААААМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗ ПЕПЕПЕПЕПЕЧЧЧЧЧЕНИЕНИЕНИЕНИЕНИ может приводить или не приводить к
увеличению органа. Амилоидные массы откладывают�
ся в печени преимущественно в пространствах Диссе и
затем постепенно приводят к сдавлению синусоидов и
паренхиматозных клеток. Наблюдается вовлечение в
процесс клеток фон Купффера и кровеносных сосудов.

1

1



Ïîâðåæäåíèÿ ✧ 3333333333

Отложения формируются по ходу артерий портальных
триад или вдоль центральных вен и радиально распрос�
траняются внутрь паренхимы вдоль печёночных балок.
Отложения амилоида сопровождаются деформацией,
сдавлением и атрофией гепатоцитов с последующим за�
мещением их амилоидными массами на обширных уча�
стках печёночной паренхимы. Несмотря на обширные
отложения амилоида в печени, функция органа обычно
сохраняется.

АААААМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗ СЕРДЦАСЕРДЦАСЕРДЦАСЕРДЦАСЕРДЦА может возникать при определённых
формах системного амилоидоза, а также представлять
изолированное органное поражение, обнаруживаемое,
как правило, у пациентов старше 70 лет (возрастной
амилоидоз). Сердце может быть увеличено в размерах
и уплотнено. Различают две формы амилоидоза серд�
ца: отложения могут располагаться в стенке желудочков
или предсердий. Гистологически отложения амилоида в
сердце первоначально обнаруживают как фокальные
субэндокардиальные накопления, в дальнейшем они
распространяются на межмышечные пространства ми�
окарда. Располагающиеся здесь амилоидные массы вы�
зывают атрофию вследствие сдавления кардиомиоци�
тов. Такие отложения обычно клинически ничем не
проявляются, но часто снижают сократительную спо�
собность миокарда (вызывая констриктивную кардио�
миопатию [КМП]) или ухудшают проведение по прово�
дящей системе сердца, что приводит к аритмиям (в том
числе к синдрому внезапной сердечной смерти). Ами�
лоидоз сердца необходимо подозревать при увеличении
сердца в сочетании со сниженным вольтажом зубцов на
ЭКГ.

АААААМИЛМИЛМИЛМИЛМИЛОИДОЗОИДОЗОИДОЗОИДОЗОИДОЗ ДРУГИХДРУГИХДРУГИХДРУГИХДРУГИХ ОРГОРГОРГОРГОРГАНАНАНАНАНОВОВОВОВОВ. Из других органов наиболее ча�
сто страдают надпочечники, щитовидная железа и ги�
пофиз. В надпочечниках отложения амилоида распола�
гаются в базальных мембранах коры надпочечников, на
начальных этапах в клубочковой зоне. При прогресси�
ровании амилоидные массы могут замещать обширные
участки коры надпочечников. Аналогичным образом
наблюдаются отложения в щитовидной железе и гипо�
физе. Узловые отложения амилоида в языке способны
вызвать макроглоссию, что иногда симулирует опухоль
языка. Дыхательные пути могут вовлекаться фокально
или диффузно с поражением трахеи или мельчайших
бронхиол. Поражение головного мозга возникает при
болезни Альцхаймера. Отложения амилоида развиваются
и в периферической нервной системе. ЖКТ может пора�
жаться полностью, от ротовой полости до заднего про�
хода. Раньше всего отложения обнаруживают в крове�
носных сосудах, однако типичными считают отложения
в подслизистой, мышечной и серозной оболочках. На�
рушаются моторика ЖКТ (возникает запор или диарея)
и всасывающая способность (развивается синдром ма�
льабсорбции). Амилоид может откладываться в коже и
суставах.

ЗЗЗЗЗНАНАНАНАНАЧЧЧЧЧЕНИЕЕНИЕЕНИЕЕНИЕЕНИЕ АМИЛАМИЛАМИЛАМИЛАМИЛОИДОЗОИДОЗОИДОЗОИДОЗОИДОЗААААА ДЛЯДЛЯДЛЯДЛЯДЛЯ ОРГОРГОРГОРГОРГАНИЗМААНИЗМААНИЗМААНИЗМААНИЗМА

Незначительные отложения амилоида не сопро�
вождаются клиническими проявлениями или фун�
кциональными расстройствами органов и систем,
но прогрессирование процесса приводит к атро�
фии функциональных элементов органа и/или к
расстройствам кровообращения с ишемией и вто�
ричным нарушением состояния специализиро�

ванных клеточных элементов данного органа
вплоть до полной потери его функции (ХПН
при амилоидозе почек) и смерти больного.
При отложениях амилоида обратного разви�
тия процесса, как правило, не происходит;
оно как исключение возможно при локаль�
ных формах амилоидоза — процесс получил
название «амилоидоклазии».

Отложения при локальном амилоидозе могут
выглядеть как хорошо определяемые опухоле�
подобные образования или обнаруживаться
только под микроскопом. Нодулярные (опухо�
леподобные) амилоидные образования чаще
всего возникают в лёгких, гортани, коже, сус�
тавах, мочевом пузыре, языке, области глаз, а
также в эндокринных опухолях, секретирую�
щих полипептидные гормоны. В некоторых
случаях этот амилоид представлен AL�белком,
поэтому его можно отнести к локализованным
формам AL�амилоидоза. В эндокринных опу�
холях амилоид обычно является частью секре�
тируемого гормона или прогормона. Наиболее
известные формы органоспецифических ами�
лоидных белков лежат в основе болезни Альц�
хаймера и СД2. Довольно частая лимфоцитар�
ная и плазмоклеточная инфильтрация вокруг
амилоидных масс при локальном амилоидозе
позволяет предполагать своеобразный воспа�
лительный ответ организма на отложения ами�
лоида.

Ïèãìåíòíûå äèñòðîôèè*
Экзо� и эндогенные пигменты — окрашенные
вещества различной химической структуры —
встречаются в организме в норме и при раз�
личных патологических состояниях. При оцен�
ке нарушений обмена пигментов учитывают
изменения количества (увеличение, уменьше�
ние, полное отсутствие), распространённость
(местная, общая), характер наследования; кро�
ме того, могут выявляться патологические, не
встречающиеся в норме пигменты.

Классический пример экзогенного пигмента — уголь, ко�
торый в виде мелкой пыли поступает в лёгкие из воздуха,
поглощается макрофагами и может окрашивать лёгоч�
ную ткань и лимфатические узлы в чёрный цвет (антра�
коз). Как правило, на угольную пыль не развивается вос�
палительной реакции, но пыль в большом количестве
может вызвать пневмокониоз. Накапливаясь в очагах
пневмосклероза, угольная пыль (наряду с другими кан�
церогенами) способствует возникновению рака лёгкого
«в рубце».

* Автор раздела «Пигментные дистрофии» — А.В. Берестова.
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Эндогенные (синтезируемые в организме человека) пиг�
менты являются сложными белками — хромопротеида�
ми; в зависимости от структуры и происхождения их под�
разделяют на гемоглобиногенные, протеиногенные
(тирозиногенные) и липидогенные.

ÃÅÌÎÃËÎÁÈÍÎÃÅÍÍÛÅ ÏÈÃÌÅÍÒÛ

Гемоглобиногенные пигменты — группа пиг�
ментов,  образование которых связано с
метаболизмом гемоглобина (Hb). Функции ге�
моглобиногенных пигментов — транспорт и де�
понирование кислорода, железа, электронов,
участие в метаболизме ЛС и т.д. Кроме Hb,
биологически важным гемопротеином являет�
ся миоглобин — дыхательный пигмент, нахо�
дящийся в мышечной ткани и депонирующий
кислород.

Hb — хромопротеид, состоящий из гема и
белковой части — глобинов (см. рис. п5 и
рис. п6 к статье «Гемоглобины»). Гем являет�
ся железопорфирином, порфирины — цикли�
ческие соединения, образованные четырьмя
пиррольными кольцами; основное их свой�
ство — способность образовывать комплексы
с ионами металлов. Синтез порфиринов осу�
ществляется в митохондриях эритробластов
из сукцинил�КоА и глицина, в конце ряда
последовательных реакций образуется прото�
порфирин, который после соединения с двух�
валентным железом превращается в гем (пос�
ледовательные этапы синтеза гема и типы
гемоглобинов см. в статьях «Порфирии» и
«Гемоглобины» приложения «Справочник
терминов»). При недостаточности фермен�
тов, катализирующих реакции синтеза про�
топорфирина, его предшественники могут
быть обнаружены в крови, кале или моче. По�
вышенное выделение порфиринов или их
предшественников характерно для порфи�
рий. Порфирии (МКБ: E80 Нарушения об�
мена порфирина и билирубина) — группа за�
болеваний, обусловленных нарушениями
б и о с и н т е з а  п о р ф и р и н о в  в  с в я з и  с
недостаточностью ферментов. Для каждого
типа порфирии характерны свой дефектный
фермент и особый набор экскретируемых с
мочой порфиринов и их предшественников.

ОООООБМЕНБМЕНБМЕНБМЕНБМЕН ЖЕЛЕЗАЖЕЛЕЗАЖЕЛЕЗАЖЕЛЕЗАЖЕЛЕЗА

С обменом гемоглобиногенных пигментов тес�
но связан обмен железа (см. рис. п�03 к статье
«Анемия железодефицитная»). Общее содер�
жание железа у здоровых мужчин составляет
около 3,5 г, у женщин — 2,5 г. В пище железо

содержится в форме гема (в мясе) и в других
соединениях. Всасывание происходит в двенад�
цатиперстной кишке и верхних отделах тощей
кишки, железо гема усваивается лучше. В сли�
зистой оболочке железо связывается с трансфер�
рином — железотранспортирующим белком —
доставляющим железо к эритробластам и клет�
кам печени.

Не израсходованное в синтезе Hb железо (поc�
тупившее из кишечника — «анаболическое»
или образовавшееся при гемолизе — «катабо�
лическое») переносится трансферрином в ре�
зервный пул, накапливается в виде ферритина
и гемосидерина в печени (в гепатоцитах, звёз�
дчатых ретикулоэндотелиоцитах), селезёнке,
костном мозге (в макрофагах). Органы и клет�
ки, участвующие в синтезе и накоплении фер�
ритина и гемосидерина, в литературе называ�
ют также ретикулоэндотелиальной или
гистиоцитарно�макрофагальной системой.

ГГГГГемосидеринемосидеринемосидеринемосидеринемосидерин образуется в основном в макро�
фагах селезёнки, печени, лимфатических узлов
и костного мозга, а также в макрофагах прак�
тически любого органа и ткани. Такие макро�
фаги называются сидеробластами, при их ги�
бели пигмент может быть фагоцитирован
другими макрофагами (сидерофаги). Счита�
ют, что функцию сидеробластов могут также
выполнять клетки эпителия и эндотелий. Ге�
мосидерин выявляется в клетках при окраске
гематоксилином и эозином в виде зёрен корич�
невого цвета, при реакции Перлса на выявле�
ние солей оксида железа эти гранулы приобре�
тают зеленовато�синее окрашивание за счёт
образования железосинеродистого железа —
берлинской лазури (рис. 2�1 на вклейке). Ге�
мосидерин, как и ферритин, является веще�
ством, служащим депо железа, но при некото�
рых состояниях количество этого пигмента
может возрастать, возникает гемосидероз.

ГГГГГемосидероземосидероземосидероземосидероземосидероз

В зависимости от распространённости и меха�
низма развития выделяют гемосидероз мест�
ный и общий (МКБ: E83.1 Нарушение обмена
железа).

Местный гемосидероз встречается в тканях в
зоне кровоизлияния (экстраваскулярный ге�
молиз). При массивных кровоизлияниях од�
новременно образуется гематоидин — не со�
держащий железа  пигмент,  близкий по
структуре билирубину. Один из вариантов
местного гемосидероза — гемосидероз лёг�

инна
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ких, развивающийся вследствие множествен�
ных кровоизлияний при хроническом веноз�
ном полнокровии вследствие сердечной недо�
статочности (у пациентов с ИБС, митральным
стенозом), синдроме Гудпасчера, васкулитах.
Основной клинический симптом — кровохар�
канье, даже при небольших кровоизлияниях
за счёт коричневатого гемосидерина цвет
мокроты может становиться ржавым, в ней
обнаруживаются макрофаги с пигментом
(клетки сердечных пороков).

Общий гемосидероз развивается при интра�
васкулярном гемолизе, причины которого
совпадают с причинами гемолитических
анемий. Гемосидерин накапливается в гепа�
тоцитах, макрофагах и эндотелии печени,
селезёнки, костного мозга, лимфатических
узлов, а также практически любых органов.
Структура и функция органов при этом не
нарушаются.

ГГГГГемохроматоземохроматоземохроматоземохроматоземохроматоз

При избыточном накоплении гемосидерина
может развиться и другой патологический про�
цесс — гемохроматоз, для которого характер�
ны отложения железа и повреждения органов
и тканей (атрофия паренхимы, склероз, сни�
жение функции) при общем содержании желе�
за в организме свыше 15 г. Различают первич�
ный и вторичный гемохроматоз. Первичный
обусловлен генетическим дефектом, связан�
ным с усиленным всасыванием железа пищи.
Типичные проявления — цирроз печени, СД,
бронзовая окраска кожи (бронзовый диабет),
КМП с кардиомегалией, пор

ажение слизистых и серозных оболочек, недо�
статочность экзо� и эндокринных желёз. На�
ряду с гемосидерином могут накапливаться
также липофусцин и меланин (вследствие по�
ражения надпочечников). Причины вторично�
го гемохроматоза — усиленное парентеральное
введение железа, частые переливания крови,
передозировка витамина С; также может быть
проявлением болезни Кашина–Бека и анемии
с эритроидной гиперплазией. Типичны цирроз
печени, поражение поджелудочной железы с
развитием СД, пигментная КМП.

БББББИЛИРУБИНИЛИРУБИНИЛИРУБИНИЛИРУБИНИЛИРУБИН

При разрушении Hb (физиологическом или
при патологических состояниях) свободная от
железа порфириновая часть расщепляется в
макрофагах печени, селезёнки и костного моз�

га. В результате раскрытия тетрапиррольного
кольца образуется зелёный пигмент биливер�
дин, затем жёлтый — билирубин. Превраще�
ние гема в билирубин можно наблюдать в
гематоме: обусловленный гемом пурпурный
цвет медленно переходит в жёлтый цвет били�
рубина. В дальнейшем в гепатоцитах происхо�
дит конъюгация билирубина с глюкуроновой
кислотой и секреция его в жёлчь с помощью
механизма активного транспорта. Под влияни�
ем микрофлоры кишечника образуются бес�
цветные уробилиногены, небольшая часть их
всасывается в кишечнике и вновь попадает в
печень, а основная часть под действием кишеч�
ной микрофлоры окисляется в окрашенные
уробилины и удаляется с фекалиями. При па�
тологических состояниях (например, при уве�
личении количества жёлчных пигментов или
заболеваниях печени) уробилиноген может
выделяться с мочой.

При увеличении содержания в крови билируби�
на он диффундирует в ткани, окрашивая их в жёл�
тый цвет. Такое состояние называется желтухой.
В зависимости от того, какой тип билирубина
присутствует в плазме, гипербилирубинемию
можно разделить на неконъюгированную или
конъюгированную. Первый вариант наблюдает�
ся при усиленном гемолизе (надпечёночная жел�
туха) или заболеваниях печени (печёночная жел�
туха): как приобретённых (действие токсических
веществ, отравления грибами, гепатиты, цирроз),
так и при наследственных ферментопатиях (син�
дромы Криглера–Найяра и Жильбера).

Конъюгированная гипербилирубинемия (МКБ:
E80 Нарушения обмена порфирина и билируби�
на, E80.4 Cиндром Жильбера, E80.5 Cиндром
Криглера–Найяра, E80.6 Другие нарушения об�
мена билирубина) может быть обусловлена обту�
рацией печёночных или общего жёлчного про�
токов (подпечёночная желтуха), например
камнем или опухолью, а также при некоторых на�
следственных заболеваниях (например, синдром
Дабина–Джонсона), проявляющихся нарушени�
ем секреции в жёлчь билирубина и ряда других
коньюгированных соединений (например, эстро�
генов). Конъюгированный билирубин растворим
в воде, поэтому он обнаруживается в моче боль�
ных конъюгированной гипербилирубинемией.
Присутствие в моче билирубина и отсутствие уро�
билиногена свидетельствуют о наличии обтураци�
онной желтухи. При надпечёночной желтухе в
моче в больших количествах выявляется уроби�
линоген, но билирубин, как правило, отсут�
ствует.
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ГГГГГЕМАТИНЫЕМАТИНЫЕМАТИНЫЕМАТИНЫЕМАТИНЫ

Гидролиз оксигемоглобина приводит к образо�
ванию гематинов, к которым относятся гемоме�
ланин, солянокислый гематин и формалиновый
пигмент.

ГГГГГемомеланинемомеланинемомеланинемомеланинемомеланин. Малярийный пигмент (гемомела�
нин) появляется в результате жизнедеятельно�
сти малярийного паразита, мерозоиты кото�
рого проникают в эритроциты и гидролизуют
Hb. Пигмент из разрушенных эритроцитов по�
глощается макрофагами. Чёрный цвет пигмен�
та определяет сероватый цвет органов (селезён�
ки, печени, головного мозга и др.).

СолянокислыйСолянокислыйСолянокислыйСолянокислыйСолянокислый гематингематингематингематингематин — результат взаимодей�
ствия ферментов и соляной кислоты желудоч�
ного сока с Hb, он окрашивает дно эрозий и
язв в коричневый цвет и придаёт рвотным мас�
сам при желудочном кровотечении вид «кофей�
ной гущи».

ФормалиновыйФормалиновыйФормалиновыйФормалиновыйФормалиновый пигментпигментпигментпигментпигмент имеет буроватую окрас�
ку, образуется при фиксации тканей кислым
формалином.

ËÈÏÈÄÎÃÅÍÍÛÅ ÏÈÃÌÅÍÒÛ

Основной липидогенный пигмент — липофус�
цин, другие пигменты, включаемые иногда в
эту группу (цероид, липохром, пигмент недо�
статочности витамина Е), сходны с ним по хи�
мическим и физическим свойствам. Липофус�
цин — нерастворимый пигмент, состоящий из
полимеров липидов и  фосфолипидов в
комплексе с протеинами; вероятно, образует�
ся вследствие перекисного окисления липидов
субклеточных мембран. Избыточное накопле�
ние пигмента называется липофусцинозом.
При окраске гематоксилином и эозином пиг�
мент определяется в виде мелких золотисто�
коричневых гранул, расположенных в цитоп�
лазме перинуклеарно.  Липофусцин не
повреждает клетки и не снижает их функции,
накапливается при старении, длительных ис�
тощающих заболеваниях (алиментарная кахек�
сия, онкологические заболевания, хроничес�
кие инфекции)  в  основном в  мышцах,
миокарде, печени (в гепатоцитах). При кахек�
сии указанные органы и ткани уменьшаются в
объёме и приобретают буроватое окрашивание
(бурая атрофия).

Липофусциноз (МКБ: E75.4 Липофусциноз
нейронов) может также наблюдаться при не�
которых наследственных заболеваниях, пре�
имущественно связанных с поражением ЦНС

(болезнь Тэя–Сакса, Янского–Бильшовского и
др.). В этих случаях пигмент можно обнару�
жить в нейронах.

ÏÐÎÒÅÈÍÎÃÅÍÍÛÅ ÏÈÃÌÅÍÒÛ

Протеиногенные (тирозиногенные) пигменты —
меланин, пигмент гранул энтерохромаффин�
ных клеток, адренохром. Функции этих пиг�
ментов — защита от УФ, синтез и депонирова�
ние биологически активных веществ.

МеланинМеланинМеланинМеланинМеланин (от греч. melas — чёрный) — эндо�
генный коричнево�чёрный пигмент, образу�
ющийся в премеланосомах и меланосомах ме�
ланоцитов при окислении тирозина до ДОФА
при участии тирозиназы. Меланоциты —
клетки нейроэктодермального происхожде�
ния, мигрирующие в эмбриогенезе из не�
рвного гребня; они находятся в базальном
слое эпидермиса, дерме, сетчатке и радужной
оболочке глаз, мягких мозговых оболочках.
Биосинтез  меланина стимулируют
β�липотропин и меланоцитостимулирующий
гормон гипофиза, гормоны щитовидной же�
лезы, АКТГ, половые гормоны, нейромедиа�
торы симпатического отдела вегетативной
нервной системы, подавляют — мелатонин и
медиаторы парасимпатической части вегета�
тивной нервной системы. Выявить меланин
можно при помощи аргентаффинной реак�
ции, основанной на способности пигмента
восстанавливать аммиачный раствор азотно�
кислого серебра до металлического серебра.

АдренохромАдренохромАдренохромАдренохромАдренохром — тёмно�коричневый пигмент, об�
разующийся при окислении адреналина, на�
ходится в виде мелких зёрен в клетках мозго�
вого вещества надпочечников и опухоли из
этих клеток (феохромоцитома). Пигмент вы�
является аргентаффинной и хромаффинной
(окрашивается хромовой кислотой и восста�
навливает бихромат) реакциями.

ПигментПигментПигментПигментПигмент гранулгранулгранулгранулгранул энтерохромаффинныхэнтерохромаффинныхэнтерохромаффинныхэнтерохромаффинныхэнтерохромаффинных клетокклетокклетокклетокклеток
тесно связан с синтезом биогенных аминов.
Энтерохромаффинные клетки расположены в
параганглиях и во многих органах, преимуще�
ственно в ЖКТ и бронхах, содержат вещества,
участвующие в регуляции их деятельности (се�
ротонин, гастрин и т.д.). Пигмент выявляется
аргентаффинными, аргирофильными и имму�
нофлюоресцентными реакциями.

НННННАРУШЕНИЯАРУШЕНИЯАРУШЕНИЯАРУШЕНИЯАРУШЕНИЯ ОБМЕНАОБМЕНАОБМЕНАОБМЕНАОБМЕНА МЕЛАНИНАМЕЛАНИНАМЕЛАНИНАМЕЛАНИНАМЕЛАНИНА

Наибольшее значение в практике имеют нару�
шения обмена меланина, которые могут про�
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являться увеличением или уменьшением коли�
чества пигмента и быть распространёнными
или местными. Усиление меланогенеза — ги�
перпигментация (меланоз), процесс может
быть приобретённым и наследуемым.

•  Классический пример распространённого ме�
ланоза (меланодермии) — аддисонова, или
бронзовая, болезнь (см. «Болезнь Аддисона»).

•  Врождённый распространённый меланоз — пиг�пиг�пиг�пиг�пиг�
ментнаяментнаяментнаяментнаяментная ксеродермаксеродермаксеродермаксеродермаксеродерма (МКБ: Q82.1 Ксеродерма
пигментная). Под влиянием солнечного света
появляется мелкая пятнистая гиперпигмента�
ция, при гистологическом исследовании харак�
терны гиперкератоз, сочетание апоптоза, атро�
фии и гипертрофии кератиноцитов,
увеличение количества пигмента в меланоци�
тах и кератиноцитах, лейкоцитарные инфильт�
раты. Со временем высока вероятность разви�
тия рака кожи.

•  Местные гиперпигментации в основном пред�
ставлены невусами.

Пониженный уровень синтеза меланина при�
водит к гипопигментации и проявляется аль�
бинизмом или витилиго. Больным с гипо�
пигментацией следует избегать солнечного
облучения, так как они имеют повышенный
риск развития новообразований кожи.

АльбинизмАльбинизмАльбинизмАльбинизмАльбинизм (МКБ: E70.3 Альбинизм) — рас�
пространённое наследственное нарушение
пигментации. Заболевание обусловлено от�
сутствием или уменьшением активности ти�
розиназы, меланоциты в организме присут�
ствуют. Для альбиносов характерны белая
кожа, очень светлые волосы, розовая радуж�
ная оболочка глаз.

ВитилигоВитилигоВитилигоВитилигоВитилиго (МКБ: L80 Витилиго; OMIM 193200)
— местное (очаговое) проявление гипопиг�
ментации, характеризуется отсутствием ме�
ланоцитов на чётко ограниченных и часто
симметрично расположенных участках, от
единичных пятен до почти полной поверхно�
сти кожи. Причина заболевания точно неиз�
вестна, оно может иметь семейный характер
или развиваться после травм головы, в связи с
эндокринными или аутоиммунными заболе�
ваниями, после воспалительных или некро�
тических процессов в коже (пузырных дерма�
тозов, ожогов, сифилитического поражения).

ÏÀÒÎËÎÃÈ×ÅÑÊÎÅ ÎÁÛÇÂÅÑÒÂËÅÍÈÅ

Минералы имеют большое значение для орга�
низма, в частности ионы кальция регулируют

ряд важнейших процессов (свёртывание кро�
ви, синаптическую передачу, мышечное сокра�
щение, секрецию, ферментативные реакции,
высвобождение гормонов и их внутриклеточ�
ное действие), а также участвуют в поддержа�
нии целостности мембран и трансмембранном
транспорте.  Обмен кальция рассмотрен в
разделе «Патология ионного обмена» (гл. 2), а
также в статьях «Гипокальциемия» и «Гипер�
кальциемия» приложения «Справочник терми�
нов».

КККККАЛЬЦИНОЗЫАЛЬЦИНОЗЫАЛЬЦИНОЗЫАЛЬЦИНОЗЫАЛЬЦИНОЗЫ

Нарушения обмена кальция в виде отложения
его солей в клетках и межклеточном веществе
называют кальцинозом, обызвествлением, из�
вестковой дистрофией. Со временем в очагах
обызвествлений могут появляться гетеротоп�
ные кости (например, в очаге Гона при зажив�
лении первичного туберкулёза). Выявить каль�
ций в ткани можно при помощи реакции
серебрения по методу Коссы и микросжигани�
ем с последующей гистоспектрофотометрией.
При обычном окрашивании гематоксилином и
эозином соли кальция имеют сине�фиолето�
вый цвет.

По механизму развития различают дистрофи�
ческое, метастатическое и метаболическое
обызвествление, по локализации — внутрикле�
точное, внеклеточное и смешанное, по распро�
странённости — системное (общее) и местное.

ДистрофическоеДистрофическоеДистрофическоеДистрофическоеДистрофическое обызвествлениеобызвествлениеобызвествлениеобызвествлениеобызвествление

Дистрофическое обызвествление наблюдается в
очагах некроза, в том числе в участках фермен�
тативного некроза жира (например, при пан�
креонекрозе), в фиброзных бляшках с атерома�
тозом при атеросклерозе,  повреждённых
клапанах сердца и проявляется местным отло�
жением солей кальция в виде белых плотных
разного размера узлов (депозитов), которые мо�
гут приобретать каменистую плотность (петри�
фицироваться). Иногда отдельные погибшие
клетки могут стать ядром, вокруг которого про�
грессивно откладываются минеральные соли,
что приводит к формированию слоистых струк�
тур, называемых псаммомными тельцами.

При дистрофическом обызвествлении кальций
накапливается в виде кристаллического фос�
фата в форме соединения, аналогичного гид�
роксиапатиту костей. Процесс складывается из
фаз инициации (образования ядра) и роста
кристалла, которые могут протекать как внут�
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ри�, так и внеклеточно. Инициация внутрикле�
точного обызвествления начинается  в
митохондриях погибающих или мёртвых кле�
ток, в которых накапливается кальций. Ини�
циаторами внеклеточного дистрофического
обызвествления являются фосфолипиды, име�
ющиеся в связанных с мембранами везикулах
около 200 нм в диаметре. При старении или
гибели клеток ассоциированные с мембраной
фосфатазы активируются, в результате высво�
бождаются фосфатные группы, которые связы�
ваются с кальцием. Этот процесс имеет цик�
лический характер, в результате формируются
микрокристаллы, которые увеличиваются в
размере и перфорируют мембраны. Скорость
роста кристаллов зависит от концентрации
Са2+ и РО

4
– и от состава протеинов внеклеточ�

ного матрикса.

Рост кристаллов гидроксиапатита регулиру�
ется несколькими неколлагеновыми протеи�
нами внеклеточного матрикса, которые в
нормальных условиях участвуют в формиро�
вании костной ткани (остеопонтин, остео�
нектин, остеокальцин, протеины, содержа�
щие γ�к а р б о к с и г л у т а м и н о в у ю  к и с л о т у ) .
Остеокальцин и остеопонтин играют важную
роль в обызвествлении стенок артерий в ате�
росклеротических бляшках и при поврежде�
нии (например, после операции баллонной
ангиопластики), а также в обызвествлении
клапанов сердца в исходе воспаления и при
старении. Макрофаги и ГМК могут экспрес�
сировать белки, регулирующие обызвествле�
ние в этих структурах.

МетастатическоеМетастатическоеМетастатическоеМетастатическоеМетастатическое обызвествлениеобызвествлениеобызвествлениеобызвествлениеобызвествление наблюдает�
ся при гиперкальциемии. Соли кальция откла�
дываются в различных тканях, но обязательно
в интерстиции слизистой оболочки желудка,
почек, лёгких, миокарда, артерий и лёгочных
вен (рис. 2�2 на вклейке). Все эти ткани при
функционировании теряют кислоту и ощела�
чиваются, что предрасполагает к метастатичес�
кому обызвествлению. Соли кальция могут
иметь вид некристаллических аморфных депо�
зитов или иметь структуру кристаллов гидро�
ксиапатита. Как правило, обызвествление не
сказывается на работоспособности органа, од�
нако нефрокальциноз может привести к сни�
жению функции почек.

КальцифилаксияКальцифилаксияКальцифилаксияКальцифилаксияКальцифилаксия. Редким видом нарушения
обмена кальция является кальцифилаксия,
которую считают проявлением метаболичес�
кого обызвествления и связывают с нестойко�
стью буферных систем крови. Уровень в сыво�

ротке гормонов, кальция и фосфатов не имеет
существенного значения. Точные механизмы
развития не установлены, кальцифилаксия на�
блюдается у пациентов с ХПН, реже — с
печёночной недостаточностью, онкологичес�
кими заболеваниями (как проявление пара�
неопластического синдрома). Кальцифилаксия
— остро возникающее и угрожающее жизни со�
стояние, при котором в коже и подкожной
клетчатке появляются болезненные очаги не�
кроза с изъязвлением и воспалением. При ги�
стологическом исследовании в дерме и под�
кожной ткани обнаруживают обызвествление
средней оболочки артерий мелкого и среднего
калибра, продуктивный эндоваскулит с тром�
бозом, что и ведёт к острой ишемии и некрозу.
Возможно также обызвествление восходящей
аорты и аортального клапана. Кальцифилаксия
часто заканчивается летально из�за развития
гангрены или сепсиса.

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÎÁÌÅÍÀ ÂÎÄÛ
È ÝËÅÊÒÐÎËÈÒÎÂ*

В этом разделе рассмотрены патология водно�
го и ионного обмена и нарушения кислотно��
щелочного равновесия.

Ïàòîëîãèÿ âîäíîãî îáìåíà
Вода — оптимальная среда для растворения
и транспорта органических и неорганических
веществ и реакций метаболизма. В жидкой
среде осуществляются пищеварение и всасы�
вание в кровь питательных веществ. С водой
из организма удаляются продукты его жиз�
недеятельности. Вода является необходимым
компонентом для осуществления большин�
ства функций организма. Общее содержание
воды в  организме взрослого человека (табл.
2�1) составляет 55%, а у эмбриона — до 95%
от массы тела.

Содержание воды в организме человека опре�
деляется в основном его возрастом, массой и
полом. Вода в организме находится в разных
секторах, или компартментах.

ВВВВВОДАОДАОДАОДАОДА РРРРРАААААЗНЫХЗНЫХЗНЫХЗНЫХЗНЫХ КОКОКОКОКОМПАРТМЕНТМПАРТМЕНТМПАРТМЕНТМПАРТМЕНТМПАРТМЕНТОВОВОВОВОВ

Вода организма находится либо внеклеточно,
либо внутриклеточно. Внутри� и внеклеточная
жидкости пребывают в состоянии постоянно�
го обмена, хотя состав их и неидентичен.

* Автор раздела «Нарушения обмена воды и электроли�
тов» — П.Ф. Литвицкий.

инна
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ВнутриклеточнаяВнутриклеточнаяВнутриклеточнаяВнутриклеточнаяВнутриклеточная жидкостьжидкостьжидкостьжидкостьжидкость составляет в среднем 31% от
массы тела, т.е. примерно 24 л. Изменения объёма внут�
риклеточной жидкости наблюдаются позднее и разви�
ваются медленнее, чем внеклеточной воды.

ВнеклеточнаяВнеклеточнаяВнеклеточнаяВнеклеточнаяВнеклеточная жидкостьжидкостьжидкостьжидкостьжидкость составляет в среднем 22% от об�
щей массы тела, т.е. примерно 15 л. Внеклеточная жид�
кость входит в состав крови, интерстициальной и транс�
клеточной жидкости.

•  ПлазмаПлазмаПлазмаПлазмаПлазма кровикровикровикровикрови (интраваскулярная вода). Плазма со�
стоит из воды (около 90%), органических (9%) и неор�
ганических (1%) веществ. Около 6% всех веществ плаз�
мы представлены белками. Вода циркулирующей
плазмы составляет в среднем около 4% массы тела,
или 2–2,5 л.

•  МежклеточнаяМежклеточнаяМежклеточнаяМежклеточнаяМежклеточная жидкостьжидкостьжидкостьжидкостьжидкость (интерстициальная). Она со�
ставляет в среднем 18% от массы тела, т.е. примерно 12
л. Вода плазмы крови и межклеточной жидкости близки
по химическому составу. Их компоненты свободно об�
мениваются.

•  ТТТТТрансклеточнаярансклеточнаярансклеточнаярансклеточнаярансклеточная жидкостьжидкостьжидкостьжидкостьжидкость (около 1,5% массы тела)
находится в различных пространствах организма. К
ним относятся спинномозговая жидкость (ликвор),
синовиальная жидкость (суставов, сухожилий и др.),
желудочный и кишечный соки, жидкость полости кап�
сулы клубочка и канальцев почек (первичная моча),
жидкость серозных полостей (плевральной, перикар�
да, брюшной и др.), влага камер глаза.

ВВВВВОДНЫЙОДНЫЙОДНЫЙОДНЫЙОДНЫЙ БАЛАНСБАЛАНСБАЛАНСБАЛАНСБАЛАНС

Водный баланс (табл. 2�2) складывается из трёх
процессов: поступления воды в организм с
пищей и питьём, образования воды при обме�
не веществ (так называемая эндогенная вода),
выделения воды из организма.

Изменения или нарушения водного обмена
обозначаются как положительный (накопле�

ние в организме избытка воды) или отрица�
тельный (дефицит в организме воды) баланс.

РРРРРЕГУЛЯЦИИЕГУЛЯЦИИЕГУЛЯЦИИЕГУЛЯЦИИЕГУЛЯЦИИ ОБМЕНАОБМЕНАОБМЕНАОБМЕНАОБМЕНА ВОДЫВОДЫВОДЫВОДЫВОДЫ ВВВВВ ОРГОРГОРГОРГОРГАНИЗМЕАНИЗМЕАНИЗМЕАНИЗМЕАНИЗМЕ

Система регуляции обмена воды имеет слож�
ную структуру (рис. 2�3). Адаптивная цель этой
системы — поддержание оптимального объё�
ма жидкости в организме. При воздействии па�
тогенных факторов и/или отклонении содер�
жания жидкости и солей в организме эта
система устраняет сдвиги или способствует
уменьшению их степени. Функция системы ре�
гуляции водного обмена тесно связана с
системами контроля солевого обмена и осмо�
тического давления.

Òàáëèöà 2-1. Ñîäåðæàíèå è ðàñïðåäåëåíèå âîäû â îðãàíèçìå âçðîñëîãî ÷åëîâåêà

Сектор Объём, л % к массе тела
Общее содержание воды 38,44±0,885 53,46±1,38
Внутриклеточная жидкость 23,94 31,48
Внеклеточная жидкость 14,494±0,253 21,98±0,39

Вода циркулирующей плазмы крови 2,538±0,76 3,82±0,12
Интерстициальная жидкость 11,968±0,226 18,22±0,37
Циркулирующая кровь (Ht 47,6) 4,883±0,152 7,37±0,245

Ðèñ. 2-3. Ñèñòåìà ðåãóëÿöèè âîäíîãî îáìåíà îðãàíèçìà.
ÂÍÑ — âåãåòàòèâíàÿ íåðâíàÿ ñèñòåìà; ÏÍÔ — ïðåäñåðä-
íûé íàòðèéóðåòè÷åñêèé ôàêòîð (àòðèîïåïòèí); ðåöåïòîðû —
÷óâñòâèòåëüíûå íåðâíûå îêîí÷àíèÿ.

Òàáëèöà 2-2. Ñóòî÷íûé áàëàíñ âîäû â îðãàíèçìå âçðîñëîãî
÷åëîâåêà

Поступление (мл) Выделение (мл)
С твёрдой пищей (1000) С мочой (1400)
С жидкой пищей (1200) С потом (600)
Образующаяся
в организме (300)

С выдыхаемым воздухом
(300)
С фекальными массами
(200)

ВСЕГО: 2500 ВСЕГО: 2500

Система регуляции обмена воды в организме
включает центральное, афферентное и эффе�
рентное звенья.

•  Центральное звено системы контроля обмена воды
— центр жажды (водорегулирующий). Его нейро�
ны находятся в основном в переднем отделе гипо�
таламуса.  Этот центр связан с областями коры
большого мозга,  участвующих в формировании
чувства жажды или водного комфорта.

•  Афферентное звено системы включает чувстви�
тельные нервные окончания и нервные волокна
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от различных органов и тканей организма (слизи�
стой оболочки полости рта,  сосудистого русла,
желудка и кишечника, тканей), дистантные рецеп�
торы (главным образом, зрительные и слуховые).

•  Эфферентное звено системы регуляции водного об�
мена включает почки, потовые железы, кишечник,
лёгкие. Эти органы в большей (почки) или меньшей
(например, лёгкие) мере обеспечивают устранение от�
клонений содержания воды, а также солей в организме.
Важными регуляторами главного механизма изменения
объёма воды в организме — экскреторной функции по�
чек — являются АДГ, система «ренин�ангиотензин�аль�
достерон», предсердный натрийуретический фактор (ат�
риопептин), катехоламины, Пг, минералокортикоиды.

При воздействии патогенных факторов и/или
отклонении содержания жидкости в организме
система регуляции водного обмена, как прави�
ло, устраняет эти отклонения или обеспечива�
ет уменьшение их степени. Если же эффектив�
ность этой системы недостаточна, развиваются
гипогидратация или гипергидратация.

ÃÈÏÎÃÈÄÐÀÒÀÖÈß

Для всех видов гипогидратации (МКБ: E86
Уменьшение объёма жидкости) характерен от�
рицательный водный баланс: преобладание
потерь воды над её поступлением в организм.
Крайняя степень гипогидратации организма
обозначается как эксикозэксикозэксикозэксикозэксикоз (лат. exsicco — су�
шить, высушивать).

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины гипогидратациигипогидратациигипогидратациигипогидратациигипогидратации: недостаточное по�
ступление воды в организм или повышенная
её потеря.

•  Недостаточное поступление воды в организм наибо�
лее часто наблюдается при:

††††† водном голодании — дефиците введения в организм
жидкости с пищей и питьём (например, при вынуж�
денном голодании, невозможности обеспечить нор�
мальный режим питья при стихийных бедствиях или
боевых действиях);

††††† нервно�психических заболеваниях или травмах, сни�
жающих или устраняющих чувство жажды (напри�
мер, при сотрясении головного мозга; при повреж�
дении нейронов центра жажды в результате
кровоизлияния, ишемии, опухолевого роста; при
истерии, неврозе);

††††† соматических болезнях, препятствующих приёму
пищи и питью жидкостей (например, при наруше�
ниях глотания, проходимости пищевода, при трав�
ме лицевого черепа).

•  Повышенная потеря воды организмом наблюдается
при:

††††† длительной полиурии (например, у пациентов с
почечной недостаточностью, СД; при неправиль�
ном применении диуретиков);

††††† желудочно�кишечных расстройствах (например, при
длительном обильном слюнотечении, повторной
рвоте, хронических поносах), а также при наличии
свищей желудка и/или кишечника без эквивалент�
ного возмещения утраченного объёма жидкости;

††††† массивной кровопотере (например, в связи с
ранением кровеносных сосудов и/или сердца);

††††† продолжительном и/или значительном потоотде�
лении (например, в условиях жаркого сухого кли�
мата или производственных процессов с
повышенной температурой воздуха и сниженной
влажностью в  помещении), в указанных условиях
потери воды могут достигать 10–15 л в сут;

††††† гипертермических состояниях, включая лихорадку.
Увеличение температуры тела на 1 °C приводит к
выделению 400–500 мл жидкости в сутки с потом.
Одновременно возможны увеличение диуреза, раз�
витие рвоты и/или поноса;

††††† патологических процессах, вызывающих потерю
большого количества лимфы (например, при об�
ширных ожогах, разрушении опухолью лимфати�
ческих стволов или ранении их).

В зависимости от осмоляльности внеклеточной
жидкости выделяют 3 варианта гипогидрата�
ции: гипоосмоляльную, гиперосмоляльную и
изоосмоляльную.

ГГГГГИПООСМОЛЯЛЬНАЯИПООСМОЛЯЛЬНАЯИПООСМОЛЯЛЬНАЯИПООСМОЛЯЛЬНАЯИПООСМОЛЯЛЬНАЯ ГИПОГИПОГИПОГИПОГИПОГИДРГИДРГИДРГИДРГИДРАААААТТТТТАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯ

При гипоосмоляльной гипогидратации преоб�
ладают потери организмом солей по сравнению
с потерями воды и снижением осмоляльности
внеклеточной жидкости.

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины

•  Гипоальдостеронизм (например, при болезни Аддисона или
отмене лечения минералокортикоидами). Гипоальдосте�
ронизм сопровождается снижением реабсорбции ионов
Na+ в почках, уменьшением осмоляльности плазмы кро�
ви, реабсорбции воды и как следствие — гипогидратаци�
ей организма.

•  Продолжительное профузное потоотделение с выделе�
нием большого количества солей.

•  Повторная или неукротимая рвота (например, при от�
равлениях или беременности), ведущая к потерям Na+

и K+.

•  Мочеизнурение сахарное (при СД) или несахарное
(например, при дефиците АДГ), сочетающееся с
экскрецией солей K+, Na+, глюкозы, альбуминов.

•  Профузные поносы (например, при холере или синд�
роме мальабсорбции), сопровождающиеся потерей
кишечного сока, содержащего K+, Na+, Ca2+ и другие
катионы.

•  Неправильное или необоснованное проведение про�
цедур диализа (гемодиализа или перитонеального ди�
ализа с низкой осмоляльностью диализирующих ра�
створов). Это приводит к диффузии ионов из плазмы
крови в жидкость для диализа.
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•  Коррекция изоосмоляльной гипогидратации растворами
с пониженным содержанием солей. Преимущественная
утрата организмом жидкости обусловливает в основном
внеклеточную форму гипоосмоляльной гипогидратации.
Однако её выраженные и/или длительно протекающие
разновидности сопровождаются транспортом жидкости
в клетку (по градиенту осмотического давления). В свя�
зи с этим одновременно может регистрироваться внут�
риклеточная гипергидратация (набухание клеток), по�
тенцирующая степень внеклеточной гипогидратации.

ПоследствияПоследствияПоследствияПоследствияПоследствия иииии проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления гипоосмоляльнойгипоосмоляльнойгипоосмоляльнойгипоосмоляльнойгипоосмоляльной ги�ги�ги�ги�ги�
погидратациипогидратациипогидратациипогидратациипогидратации

•  Уменьшение ОЦК.

•  Увеличение вязкости крови в связи с уменьшением объё�
ма её плазмы и повышением гематокрита (Ht).

•  Расстройства центральной, органно�тканевой и микро�
гемоциркуляции, являющиеся прямым следствием умень�
шения ОЦК, повышения вязкости крови, а также гипо�
перфузии сосудов кровью.

•  Расстройства кислотно�щелочного равновесия.

•  Гипоксия, вызываемая нарушением кровообращения (цир�
куляторная), потерей крови (гемическая), расстройством
перфузии лёгких (респираторная), обмена веществ в тка�
нях (тканевая).

•  Сухость слизистых оболочек и кожи, снижение секреции
слюны (гипосаливация), уменьшение эластичности и на�
пряжения (тургора) кожи, мышц, западение и мягкость
глазных яблок, снижение объёма суточной мочи. Все
эти проявления являются результатом гипогидратации
организма, уменьшения объёма межклеточной жидко�
сти и ОЦК, снижения перфузионного и гемодинамичес�
кого давления в артериолах и прекапиллярах.

ГГГГГИПЕРОСМОЛЯЛЬНАЯИПЕРОСМОЛЯЛЬНАЯИПЕРОСМОЛЯЛЬНАЯИПЕРОСМОЛЯЛЬНАЯИПЕРОСМОЛЯЛЬНАЯ ГИПОГИПОГИПОГИПОГИПОГИДРГИДРГИДРГИДРГИДРАААААТТТТТАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯ

При гиперосмоляльной гипогидратации пре�
обладают потери организмом жидкости по
сравнению с потерями солей. Нарастание ос�
моляльности межклеточной жидкости приво�
дит к транспорту воды из клеток во внеклеточ�
ное пространство. В этих условиях может
развиться общая (клеточная и внеклеточная)
гипогидратация организма.

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины

•  Недостаточное питьё воды (например, при так называе�
мом «сухом» голодании с отказом от потребления жид�
кости; при отсутствии или недостаточности питьевой
воды во время боевых действий, стихийных бедствий,
аварийных ситуаций).

•  Гипертермические состояния (включая лихорадку), со�
провождающиеся обильным длительным потоотделе�
нием.

•  Полиурия (например, при несахарном [почечном]
диабете с утратой организмом большого объёма жид�
кости с малым содержанием осмотически активных
веществ: ионов, глюкозы, азотистых соединений; при

СД в связи с осмотической полиурией, сочетающейся с
высокой гипергликемией).

•  Длительная ИВЛ недостаточно увлажнённой газовой
смесью.

•  Питьё морской воды в условиях гипогидратации организ�
ма.

•  Парентеральное введение растворов с повышенной ос�
моляльностью (например, при лечении нарушений
КЩР; проведении искусственного питания у паци�
ентов с дистрофией).

ПППППоследствияоследствияоследствияоследствияоследствия иииии проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления гиперосмоляль�гиперосмоляль�гиперосмоляль�гиперосмоляль�гиперосмоляль�
нойнойнойнойной гипогидратациигипогидратациигипогидратациигипогидратациигипогидратации: снижение ОЦК, повы�
шение Ht и как следствие — вязкости крови,
системные расстройства кровообращения
(центрального, органно�тканевого, микро�
циркуляторного),  нарушения КЩР (чаще
ацидоз) в результате нарушений гемодинами�
ки, дыхания и обмена веществ, гипоксия, ли�
хорадка вследствие высвобождения пирогенов
из повреждённых клеток, нервно�психические
расстройства (психомоторное возбуждение,
беспокойство, страх смерти, спутанность и
потеря сознания).

ИИИИИЗООСМОЛЯЛЬНАЯЗООСМОЛЯЛЬНАЯЗООСМОЛЯЛЬНАЯЗООСМОЛЯЛЬНАЯЗООСМОЛЯЛЬНАЯ ГИПОГИПОГИПОГИПОГИПОГИДРГИДРГИДРГИДРГИДРАААААТТТТТАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯ

При изоосмоляльной гипогидратации проис�
ходит примерно эквивалентное уменьшение в
организме воды и солей.

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины: острая массивная кровопотеря на её
начальной стадии (т.е. до развития эффектов
экстренных механизмов компенсации), обиль�
ная повторная рвота, профузный понос, ожоги
большой площади, полиурия, вызванная повы�
шенными дозами мочегонных ЛС.

ПоследствияПоследствияПоследствияПоследствияПоследствия иииии проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления изоосмоляльной
гипогидратации oбусловлены уменьшением
объёма внеклеточной жидкости и как следствие
— расстройствами кровообращения.

•  Уменьшение ОЦК.

•  Повышение вязкости крови.

•  Нарушение центральной, органно�тканевой и микроге�
моциркуляции.

•  Расстройства КЩР (например, ацидоз при профузных
поносах и острой кровопотере, алкалоз при повторной
рвоте).

•  Гипоксия (особенно после массивной кровопотери).

Быстрое включение компенсаторных механиз�
мов, как правило, устраняет или существенно
уменьшает степень гипогидратации и выра�
женность её проявлений.
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ÃÈÏÅÐÃÈÄÐÀÒÀÖÈß

Для гипергидратации (МКБ: E87.7 Гиперволе�
мия) характерен положительный водный ба�
ланс: преобладание поступления воды в орга�
низм по сравнению с  её  экскрецией и
потерями. В зависимости от осмоляльности
внеклеточной жидкости различают гипоосмо�
ляльную, гиперосмоляльную и изоосмоляль�
ную гипергидратацию.

ГГГГГИПООСМОЛЯЛЬНАЯИПООСМОЛЯЛЬНАЯИПООСМОЛЯЛЬНАЯИПООСМОЛЯЛЬНАЯИПООСМОЛЯЛЬНАЯ ГИПЕРГИДРГИПЕРГИДРГИПЕРГИДРГИПЕРГИДРГИПЕРГИДРАААААТТТТТАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯ

Гипоосмоляльная гипергидратация характери�
зуется избытком в организме внеклеточной
жидкости со сниженной осмоляльностью. Для
гипоосмоляльной гипергидратации характер�
но увеличение объёма жидкости как во вне� так
и внутриклеточном секторах, так как избыток
внеклеточной жидкости по градиенту осмоти�
ческого и онкотического давления поступает в
клетки.

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины

•  Избыточное введение в организм жидкостей с
пониженным содержанием в них солей или их от�
сутствием. Наиболее часто это наблюдается при
многократном энтеральном введении в организм
воды. Это состояние обозначают как «водное от�
равление». Такая ситуация может наблюдаться при
некоторых нервно�психических расстройствах, ког�
да пациенты многократно потребляют большое ко�
личество воды или напитков, при введении воды в ЖКТ
через зонд либо фистулу (например, с целью промы�
вания желудка или кишечника). Развитие водного от�
равления облегчается при пониженной экскреторной
функции почек.

•  Повышенное содержание в крови АДГ в связи с его
гиперпродукцией в гипоталамусе (например, при син�
дроме Пархона).

•  Почечная недостаточность (со значительным сни�
жением экскреторной функции почек).

•  Выраженная недостаточность кровообращения с
развитием отёков.

ПоследствияПоследствияПоследствияПоследствияПоследствия иииии проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления

•  Увеличение ОЦК (гиперволемия) и гемодилюция.

•  Полиурия — повышенное выделение мочи в связи с
увеличением фильтрационного давления в почечных
тельцах. Полиурия может отсутствовать на гипо� или
анурической стадии почечной недостаточности.

•  Гемолиз эритроцитов.

•  Появление в плазме крови внутриклеточных компо�
нентов (например, ферментов и других макромоле�
кул) в связи с повреждением и разрушением клеток
различных тканей и органов.

•  Рвота и диарея вследствие интоксикации организма
(в связи с высвобождением из повреждённых и раз�

рушенных клеток избытка ионов, продуктов мета�
болизма, ферментов и других веществ).

•  Психоневрологические расстройства: вялость, апатия,
нарушения сознания, нередко судороги. Указанные
расстройства являются результатом повреждения
клеток головного мозга в связи с их набуханием.

ГГГГГИПЕРОСМОЛЯЛЬНАЯИПЕРОСМОЛЯЛЬНАЯИПЕРОСМОЛЯЛЬНАЯИПЕРОСМОЛЯЛЬНАЯИПЕРОСМОЛЯЛЬНАЯ ГИПЕРГИДРГИПЕРГИДРГИПЕРГИДРГИПЕРГИДРГИПЕРГИДРАААААТТТТТАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯ

Гиперосмоляльная гипергидратация характе�
ризуется повышенной осмоляльностью вне�
клеточной жидкости, превышающей таковую
в клетках.

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины

•  Вынужденное питьё морской воды. Наблюдается, как
правило, при длительном отсутствии пресной воды
(например, при катастрофах на морях и океанах, при
падении в них летательных аппаратов).

•  Введение в организм растворов с повышенным со�
держанием солей без контроля их содержания в п�
лазме крови (например, при проведении лечебных
мероприятий у пациентов с изо� или гипоосмоляль�
ной гипогидратацией, при расстройствах КЩР).

•  Гиперальдостеронизм, приводящий к избыточной ре�
абсорбции в почках Na+.

•  Почечная недостаточность, сопровождающаяся сни�
жением экскреции солей (например, при почечных
тубуло� и/или ферментопатиях).

ПоследствияПоследствияПоследствияПоследствияПоследствия иииии проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления: гиперволемия, увели�
чение ОЦК, повышение сердечного выброса, сме�
няющееся его снижением в случае развития сердеч�
ной недостаточности; возрастание АД, увеличение
центрального венозного давления крови, отёк моз�
га, отёк лёгких, гипоксия, вызванная развитием сер�
дечной недостаточности, нарушением кровообра�
щения и дыхания; нервно�психические
расстройства, обусловленные повреждением мозга
в связи с его отёком, нарастающей гипоксией и ин�
токсикацией организма.

ИИИИИЗООСМОЛЯЛЬНАЯЗООСМОЛЯЛЬНАЯЗООСМОЛЯЛЬНАЯЗООСМОЛЯЛЬНАЯЗООСМОЛЯЛЬНАЯ ГИПЕРГИДРГИПЕРГИДРГИПЕРГИДРГИПЕРГИДРГИПЕРГИДРАААААТТТТТАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯ

Изоосмоляльная гипергидратация характеризует�
ся увеличением объёма внеклеточной жидкости с
нормальной осмоляльностью.

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины

•  Вливание больших количеств изотонических растворов
(например, хлорида натрия, калия, гидрокарбоната на�
трия).

•  Недостаточность кровообращения, приводящая к
увеличению объёма внеклеточной жидкости.

•  Повышение проницаемости стенок микрососудов, что
облегчает фильтрацию жидкости в прекапиллярных



Ïîâðåæäåíèÿ ✧ 4343434343

артериолах (например, при интоксикациях, некоторых
инфекциях, токсикозе беременных).

•  Гипопротеинемия, при которой жидкость по градиенту
онкотического давления транспортируется из сосудис�
того русла в межклеточное пространство (например, при
общем или белковом голодании, печёночной недоста�
точности, нефротическом синдроме).

•  Хронический лимфостаз, при котором наблюдается тор�
можение оттока межклеточной жидкости в лимфати�
ческие сосуды.

ПоследствияПоследствияПоследствияПоследствияПоследствия иииии проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления

•  Увеличение объёма крови: её общей и циркулирующей
фракций (олигоцитемическая гиперволемия).

•  Повышение уровня АД, обусловленное гиперволемией,
увеличением сердечного выброса и периферического со�
судистого сопротивления.

•  Развитие сердечной недостаточности, особенно при дли�
тельной гиперволемии. Последняя вызывает перегрузку
сердца (как объёмом крови, так и повышенным сосуди�
стым сопротивлением).

•  Формирование отёков. В основе их развития лежат гемо�
и лимфодинамический, мембраногенный и онкотичес�
кий факторы. Развитие отёка может существенно ос�
ложнить состояние пациента, если отёк формируется в
лёгких или мозге.

ÎÒ¨Ê

Отёк (МКБ: R60 Отёк, не классифицированный в д�
ругих рубриках) — одна из наиболее частых форм ги�
пергидратации — характеризуется накоплением из�
бытка жидкости в межклеточном пространстве и/или
полостях тела.

ВидыВидыВидыВидыВиды отёчнойотёчнойотёчнойотёчнойотёчной жидкостижидкостижидкостижидкостижидкости. Отёчная жидкость может
иметь различный состав и консистенцию. Она мо�
жет быть в виде:

•  транссудата — бедной белком (менее 2%) жидкости;

•  экссудата — богатой белком (более 3%, иногда до 7–8%)
жидкости, часто содержащей форменные элементы
крови;

•  слизи, представляющей собой смесь из воды и колло�
идов межуточной ткани, содержащих гиалуроновую
и хондроитинсерную кислоты. Этот вид отёка назы�
вают слизистым или микседемой. Микседема разви�
вается при дефиците в организме йодсодержащих гор�
монов щитовидной железы.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация отёковотёковотёковотёковотёков

Отёки классифицируют в зависимости от их
локализации, распространённости, скорости
развития и по основному патогенетическому
фактору развития отёка.

•  В зависимости от местоположения отёка раз�
личают анасарку и водянку.

††††† Анасарка — отёк подкожной клетчатки.

††††† Водянка — отёк полости тела (скопление в ней транссу�
дата).

‡ Асцит (МКБ: R18 Асцит) — скопление избытка транс�
судата в брюшной полости.

‡ Гидроторакс — накопление транссудата в грудной по�
л о с т и .

‡ Гидроперикард — избыток жидкости в полости око�
лосердечной сумки.

‡ Гидроцеле — накопление транссудата между лист�
ками серозной оболочки яичка.

‡  Гидроцефалия — избыток жидкости в желудочках
мозга (внутренняя водянка мозга) и/или между моз�
гом и черепом — в субарахноидальном или субдураль�
ном пространстве (внешняя водянка мозга).

•  В зависимости от распространённости различают
местный и общий отёки.

††††† Местный (например, в ткани или органе в месте разви�
тия воспаления или аллергической реакции).

††††† Общий — накопление избытка жидкости во всех органах
и тканях (например, гипопротеинемические отёки при
печёночной недостаточности или нефротическом син�
дроме).

•  В зависимости от скорости развития отёка гово�
рят о молниеносном и остром развитии или хро�
ническом течении отёка.

††††† Молниеносный отёк развивается в течение нескольких
секунд после воздействия (например, после укуса насе�
комых или змей).

††††† Острый отёк развивается обычно в пределах часа после
действия причинного фактора (например, отёк лёг�
ких при остром инфаркте миокарда).

††††† Хронический отёк формируется в течение несколь�
ких суток или недель (например, нефротический, отёк
при голодании).

•  В зависимости от основного патогенетичес�
кого фактора различают гидродинамический,
лимфогенный, онкотический, осмотический
и мембраногенный отёки.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕТИГЕНЕТИГЕНЕТИГЕНЕТИГЕНЕТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ФФФФФАКТАКТАКТАКТАКТОРЫОРЫОРЫОРЫОРЫ РРРРРАААААЗВИТИЯЗВИТИЯЗВИТИЯЗВИТИЯЗВИТИЯ ОТОТОТОТОТЁЁЁЁЁ     КАКАКАКАКА

ГГГГГидродинамическийидродинамическийидродинамическийидродинамическийидродинамический факторфакторфакторфакторфактор

Гидродинамический (гемодинамический, гидро�
статический, механический) фактор характеризу�
ется увеличением эффективного гидростатическо�
го давления.

•  ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины активации гемодинамического отёка
приведены на рис. 2�4.

• МеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмы реализации гидродинамического фак�
тора приведены на рис. 2�5.
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††††† Торможение резорбции интерстициальной жидкости
в посткапиллярах и венулах в результате повышения
эффективного гидростатического давления — разни�
цы между гидростатическим давлением межклеточ�
ной жидкости (оно ниже атмосферного и равно в
среднем 7 мм рт.ст.) и гидростатическим давлением
крови в микрососудах. В норме эффективное гидро�
статическое давление составляет в артериальной ча�
сти микрососудов 36–38 мм рт.ст., а в венозной —
14–16 мм рт.ст.

††††† Увеличение фильтрации крови в артериальной части
капилляра вследствие повышения эффективного гид�
ростатического (следовательно — фильтрационно�
го) давления. Как правило, этот механизм активиру�
ется при значительном возрастании ОЦК и/или АД.

††††† Снижение тургора тканей. Тургор характеризует на�
пряжённость, эластичность ткани. Он определяет
степень её механического сопротивления давлению.
Уменьшение тургора является важным фактором, по�
тенцирующим механизм фильтрации жидкости из со�
суда в ткань.

ЛимфогенныйЛимфогенныйЛимфогенныйЛимфогенныйЛимфогенный факторфакторфакторфакторфактор

Лимфогенный (лимфатический) фактор характе�
ризуется затруднением оттока лимфы от тканей
вследствие либо механического препятствия,
либо избыточного образования лимфы.

•  ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины включения лимфогенного фактора.

††††† Врождённая гипоплазия лимфатических сосудов и уз�
лов.

††††† Сдавление лимфатических сосудов (например, опу�
холью, рубцом, гипертрофированным соседним ор�
ганом).

††††† Эмболия лимфатических сосудов (например, клетка�
ми опухоли, фрагментами тромба, паразитами, пос�
леднее нередко наблюдается при попадании в
лимфатические сосуды филярий).

††††† Опухоль лимфоузла (например, лимфома или лимфо�
саркома), а также метастазы опухолей других тканей.

††††† Повышение центрального венозного давления (на�
пример, при сердечной недостаточности или увели�
чении внутригрудного давления).

††††† Спазм стенок лимфатических сосудов (например,
при активации симпатоадреналовых влияний при
стрессе, неврозе; выбросе избытка катехоламинов
при феохромоцитоме).

††††† Значительная гипопротеинемия (менее 35–40 г/л при
норме 65–85 г/л). Это является результатом возрас�
тания тока жидкости из сосудов в интерстициальное
пространство по градиенту онкотического давления.
Вследствие этого значительно повышается образо�
вание лимфы в тканях.

•  МеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмы реализации лимфогенного патоге�
нетического фактора развития отёка (рис. 2�6)
различны при динамической и механической
лимфатической недостаточности.

††††† ДинамическаяДинамическаяДинамическаяДинамическаяДинамическая лимфатическаялимфатическаялимфатическаялимфатическаялимфатическая недостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточность. Этот
механизм развития отёка является результатом значи�
тельного возрастания лимфообразования. При этом лим�
фатические сосуды не способны транспортировать в
общий кровоток существенно увеличенный объём лим�
фы. Подобная картина может наблюдаться при гипоп�
ротеинемии у пациентов с нефротическим синдромом
или печёночной недостаточностью.

††††† МеханическаяМеханическаяМеханическаяМеханическаяМеханическая лимфатическаялимфатическаялимфатическаялимфатическаялимфатическая недостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточность является
следствием механического препятствия оттоку лимфы по
сосудам в результате их сдавления или обтурации. В по�
добных ситуациях может развиться значительный отёк
ткани с увеличением её размеров и массы. Формирова�
ние такого отёка на нижних конечностях обозначают

Ðèñ. 2-5. Ìåõàíèçìû ðåàëèçàöèè ãèäðîäèíàìè÷åñêîãî
ôàêòîðà ðàçâèòèÿ îò¸êà. ÝÄÃ>ÝÎÂÑ — ýôôåêòèâíîå ãèä-
ðîñòàòè÷åñêîå äàâëåíèå > ýôôåêòèâíîé îíêîòè÷åñêîé âñà-
ñûâàþùåé ñèëû.

Ðèñ. 2-4. Ïðè÷èíû âêëþ÷åíèÿ ãèäðîäèíàìè÷åñêîãî ôàê-
òîðà ðàçâèòèÿ îò¸êà.

Ðèñ. 2-6. Ìåõàíèçì ðåàëèçàöèè ëèìôîãåííîãî ôàêòîðà
ðàçâèòèÿ îò¸êà.
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как «слоновость». При слоновости нога может достигать
огромных размеров и веса (до 40–50 кг). Такой же меха�
низм может лежать в основе отёка верхних конечнос�
тей, половых органов и других регионов тела, часто об�
ширных.

ОнкотическийОнкотическийОнкотическийОнкотическийОнкотический факторфакторфакторфакторфактор

Для онкотического (гипоальбуминемического,
гипопротеинемического) фактора развития
отёка характерно снижение онкотического дав�
ления крови и/или увеличение его в межкле�
точной жидкости.

•  ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины

††††† СнижающиеСнижающиеСнижающиеСнижающиеСнижающие онкотическоеонкотическоеонкотическоеонкотическоеонкотическое давлениедавлениедавлениедавлениедавление кровикровикровикровикрови ввввв резуль�резуль�резуль�резуль�резуль�
татетатетатетатетате гипопротеинемиигипопротеинемиигипопротеинемиигипопротеинемиигипопротеинемии. Гипопротеинемия (в основном
за счёт гипоальбуминемии; альбумины примерно в 2,5
раза более гидрофильны, чем глобулины) наиболее
часто является следствием:

‡ недостаточности поступления белков в организм;

‡ снижения синтеза альбуминов в печени (например,
при воздействии на неё гепатотропных ядов, выра�
женном циррозе);

‡ избыточной потери белка организмом (например, с
мочой при нефротическом синдроме, с плазмой кро�
ви при обширных ожогах; с калом при расстройстве
пищеварения в желудке и кишечнике).

Вышеназванные факторы вызывают снижение содер�
жания альбуминов.

††††† ПовышающиеПовышающиеПовышающиеПовышающиеПовышающие онкотическоеонкотическоеонкотическоеонкотическоеонкотическое давлениедавлениедавлениедавлениедавление интерстициаль�интерстициаль�интерстициаль�интерстициаль�интерстициаль�
нойнойнойнойной жидкостижидкостижидкостижидкостижидкости. Эти причины имеют в основном реги�
онарное значение и вызывают или потенцируют раз�
витие местных отёков. Гиперонкия интерстициальной
жидкости является результатом:

‡  избыточного транспорта белков плазмы крови в
межклеточное пространство. Обычно это обуслов�
лено повышением проницаемости стенок микросо�
судов;

‡ выхода в межклеточную жидкость белков клеток при
их повреждении или разрушении (например, в оча�
ге воспаления, при ишемии, аллергической реакции);

‡ увеличения гидрофильности белковых мицелл ин�
терстициальной жидкости.

•  МеханизмМеханизмМеханизмМеханизмМеханизм реализации онкотического факто�
ра (рис. 2�7) заключается в уменьшении эф�

фективной онкотической всасывающей силы (как
следствие гипопротеинемии и/или гиперонкии
ткани). В результате возрастает объём фильтра�
ции воды из микрососудов в интерстициальную
жидкость по градиенту онкотического давления
и уменьшается резорбция жидкости из межкле�
точного пространства в посткапиллярах и вену�
лах.

ОсмотическийОсмотическийОсмотическийОсмотическийОсмотический факторфакторфакторфакторфактор

Осмотический фактор развития отёка заключается
либо в повышении осмоляльности интерстициаль�
ной жидкости, либо в снижении осмоляльности
плазмы крови, либо в сочетании того и другого.

•  ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины

††††† Факторы, снижающие осмотическое давление крови.

‡ Парентеральное введение больших объёмов раство�
ров, содержащих соли в недостаточном количестве.
В реальной клинической практике это встречается
чрезвычайно редко (являясь следствием врачебной
ошибки, например, при проведении мероприятий
по устранению гипогидратации организма или от�
клонений показателей КЩР). Даже в этих случаях
избыточная жидкость быстро выводится почками
при условии нормальной их экскреторной функции.

‡ Гиперпродукция АДГ. Может наблюдаться при повы�
шении внутричерепного давления, повреждении струк�
тур гипоталамуса (особенно нейронов его супраопти�
ческих ядер), после энцефалитов. Повышение в связи
с этим продукции АДГ в гипоталамусе и его уровня в
крови стимулирует избыточную реабсорбцию воды в
почках.

††††† Факторы, повышающие осмоляльность интерстициаль�
ной жидкости.

‡ Выход из повреждённых или разрушенных клеток ос�
мотически высокоактивных веществ (например, ионов
Na+, K+, Ca2+, глюкозы, молочной кислоты, азотистых
соединений).

‡ Повышение диссоциации в интерстициальной жидко�
сти солей и органических соединений (например, в
условиях гипоксии или ацидоза).

‡  Снижение оттока осмотически активных веществ
(ионов, органических и неорганических соединений)
от тканей в результате расстройств микроциркуля�
ции. Обычно это наблюдается при замедлении от�
тока крови по венулам.

‡ Транспорт Na+ из плазмы крови в интерстициальную
жидкость. Это может наблюдаться, например, при
гиперальдостеронизме, когда ионы Na+ перемеща�
ются из крови в межклеточное пространство по гра�
диенту концентрации. Если это сочетается с
торможением эффектов альдостерона в клетках (зак�
лючающегося в активации переноса в них Na+ из
межклеточной жидкости), то осмотическое давле�
ние в интерстиции может значимо повыситься (на�
пример, в условиях гипоксии, ишемии или веноз�
ной гиперемии тканей).Ðèñ. 2-7. Ìåõàíèçì ðåàëèçàöèè îíêîòè÷åñêîãî ôàêòîðà

ðàçâèòèÿ îò¸êà.
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•  МеханизмМеханизмМеханизмМеханизмМеханизм реализации осмотического факто�
ра развития отёка (рис. 2�8) заключается в
избыточном транспорте воды из клеток и со�
судов микроциркуляторного русла в межкле�
точную жидкость по градиенту осмотическо�
го давления (более высокого в интерстиции).
Данный механизм включается как компонент
патогенеза при сердечном, почечном (нефри�
тическом), печёночном и других отёках. При
указанных видах отёков обнаруживается уве�
личение объёма внеклеточной жидкости.

МембраногенныйМембраногенныйМембраногенныйМембраногенныйМембраногенный факторфакторфакторфакторфактор

быть сбалансирован повышением реабсорбции воды
в венозном отделе капилляров в связи с истончени�
ем их стенок.

††††† Увеличение выхода молекул белка из микрососудов в
межклеточную жидкость. Это ведёт к снижению он�
котического давления плазмы крови и лимфы и од�
новременно к развитию гиперонкии межклеточной
жидкости. В условиях повышенной проницаемости
стенок микрососудов жидкость из них интенсивно
поступает в межклеточное пространство по градиен�
ту онкотического давления. Именно такой механизм
(помимо других) лежит в основе развития отёка тка�
ней при их воспалении, местных аллергических реак�
циях, укусах насекомых и змей, действии некоторых
отравляющих веществ, чистого кислорода, особенно
при избыточном атмосферном давлении.

Ïàòîëîãèÿ èîííîãî îáìåíà
Нарушения ионного обмена — причина различных
расстройств жизнедеятельности организма, вплоть
до жизненно опасных. Это обусловлено участием
ионов во многих важных процессах.

•  Поддержание констант организма в определённом диа�
пазоне (например, осмотического давления, рН, рО

2
).

•  Электрогенез (например, формирование мембранного
потенциала [МП] и потенциала действия [ПД]).

•  Распределение воды во внутри� и внеклеточных секто�
рах.

•  Реализация действия биологически активных веществ.

•  Реакции обмена белков, жиров, углеводов, их сложных
соединений, энергоёмких веществ (например, АТФ, кре�
атинфосфата).

•  Регуляция физико�химического состояния клеточных
мембран (например, их проницаемости, возбудимос�
ти, «жёсткости»), а также биологических жидкостей
(крови, лимфы и др.).

Нормальный электролитный состав жидкостей
организма приведён в табл. 2�3.

Ðèñ. 2-8. Ìåõàíèçì îñìîòè÷åñêîãî ôàêòîðà îò¸êà.

Мембраногенный фактор характеризуется суще�
ственным повышением проницаемости стенок
сосудов микроциркуляторного русла для воды,
мелко� и крупномолекулярных веществ (наи�
большее значение среди последних имеют бел�
ки).

•  ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины повышения проницаемости стенок
микрососудов.

††††† Ацидоз. В условиях значительного увеличения концен�
трации ионов H+ возрастает неферментный («кислот�
ный») гидролиз основного вещества базальной мембра�
ны сосудистой стенки. Это и приводит к её разрыхлению
и как следствие — возрастанию проницаемости.

††††† Повышение активности гидролитических ферментов в
стенке микрососудов и/или прилегающих к ним тканях.
Это интенсифицирует процесс ферментативного гидро�
лиза гликозаминогликанов, а также волокнистых струк�
тур сосудистой стенки. Такая картина наблюдается при
выраженной гипоксии, ацидозе, при воздействии так на�
зываемых лабилизаторов лизосом (например, лизофос�
фолипидов, продуктов липопероксидации, протеолити�
ческих ферментов).

††††† Перерастяжение стенок микрососудов

•  МеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмы реализации мембраногенного факто�
ра развития отёка (рис. 2�9).

††††† Облегчение фильтрации воды. В связи с этим увеличива�
ется выход жидкости из крови и лимфы в
интерстициальное пространство. Этот механизм может

Ðèñ. 2-9. Ìåõàíèçì ðåàëèçàöèè ìåìáðàíîãåííîãî ôàêòî-
ðà ðàçâèòèÿ îò¸êà.
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ÍÀÐÓØÅÍÈß ÎÁÌÅÍÀ ÍÀÒÐÈß

Na+ является основным осмотическим факто�
ром и электролитом внеклеточной жидкости.
Внеклеточная жидкость содержит около 3000
мэкв натрия. На Na+ приходится 90% от всех
ионов межклеточного пространства. Натрий
определяет объём внеклеточной жидкости,
включая циркулирующую и депонированную
кровь, лимфу, ликвор, желудочный и кишеч�
ный сок, жидкости серозных полостей. Изме�
нение экскреции Na+ в пределах 1% от его со�
держания может привести к значительным
сдвигам объёма внеклеточной жидкости. Око�
ло 30% всего натрия организма находится в
костях скелета. Патология обмена натрия про�
является в форме гипернатриемии и гипонат�
риемии (МКБ: E87.0 Гиперосмолярность и ги�
пернатриемия, E87.1 Гипоосмолярность и
гипонатриемия).

ГГГГГИПЕРНАТРИЕМИЯИПЕРНАТРИЕМИЯИПЕРНАТРИЕМИЯИПЕРНАТРИЕМИЯИПЕРНАТРИЕМИЯ

Гипернатриемия — увеличение [Na+] в сыво�
ротке крови выше нормы (более 145 ммоль/л).

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины гипернатриемиигипернатриемиигипернатриемиигипернатриемиигипернатриемии

•  Избыточное (более 12 г в сутки) поступление на�
трия в организм в результате:

††††† потребления с пищей и жидкостями (например, при пе�
ресаливании пищи, питье минеральных вод);

††††† парентерального введения с лечебной целью (например,
растворов NaCl, других жидкостей и веществ, содержа�
щих Na+).

• Сниженное выведение натрия из организма вслед�
ствие:

††††† почечной недостаточности (например, в результате гло�
мерулонефрита, нефронекроза);

††††† гиперсекреции ренина;

††††† повышенного образования ангиотензина;

††††† альдостеронизма.

•  Гипогидратация организма, сочетающаяся с
гиповолемией в результате:

††††† недостаточного поступления воды в организм (напри�
мер, при ограничении приёма жидкости и/или пищи);

††††† избыточного выведения жидкости из организма (напри�
мер, при рвоте, поносах, полиурии, избыточном и дли�
тельном потоотделении).

•  Гемоконцентрация вследствие перераспределе�
ния жидкости из сосудов в ткани (например, при
гипопротеинемии у пациентов с печёночной не�
достаточностью; увеличении онкотического
давления в тканях в связи с протеолизом при
длительном голодании).

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления иииии механизмымеханизмымеханизмымеханизмымеханизмы гипернатриемиигипернатриемиигипернатриемиигипернатриемиигипернатриемии

Проявления гипернатриемии представлены на рис.
2�10.

Òàáëèöà 2-3. Ýëåêòðîëèòíûé ñîñòàâ æèäêîñòåé îðãàíèçìà

* Значения широко варьируют для жидкостей желудка и кишечника.

Содержание электролитов (мэкв/л)
Жидкость

Na+ K+ H+* Cl– HCO3
– PO4

3– SO4
2–

Плазма крови 142 4,5 100 25 2 1
Желудочный сок:

c высокой кислотностью 45 30 70 120 25
с низкой кислотностью 100 45 0,015 115 30

Кишечный сок 120 20 110 30
Жёлчь 140 5 40
Панкреатический сок 130 15 80
Внутриклеточная жидкость 10 150 5 10 100 20

Ðèñ. 2-10. Îñíîâíûå ïðîÿâëåíèÿ ãèïåðíàòðèåìèè.
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МеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмы гипернатриемиигипернатриемиигипернатриемиигипернатриемиигипернатриемии

•  Гиперосмоляльность крови и других биологических жид�
костей (в связи с высокой осмотической «способнос�
тью» Na+).

•  Гипогидратация клеток, их сморщивание и нередко дест�
рукция (в результате транспорта воды из клеток в ин�
терстиций по нарастающему градиенту осмотического
давления).

•  Отёк (увеличение объёма жидкости в интерстициальном
пространстве в результате повышения в нём осмотичес�
кого давления).

•  Повышение возбудимости нервной и мышечной ткани
(вследствие увеличения внутриклеточного Na+ и сниже�
ния порога возбудимости).

•  Артериальная гипертензия (в связи с накоплением из�
бытка Na+ в эндотелии, ГМК и других клетках сосудис�
той стенки, особенно артериол). Это ведёт к сужению
просвета сосудов, повышению тонуса мышечных эле�
ментов их стенок и чувствительности их к
вазопрессорным веществам. Последнее вызывает уве�
личение сосудистого тонуса даже при нормальном
содержании в плазме крови катехоламинов, ангиотен�
зина, АДГ и других вазоконстрикторов).

•  Алкалоз (экзогенный, например, при увеличенном
приёме Na

2
HCO

3
; почечный — в условиях гипераль�

достеронизма).

•  Расстройства ВНД (нередко развиваются чувство страха,
панический синдром, депрессия).

ГГГГГИПОНАТРИЕМИЯИПОНАТРИЕМИЯИПОНАТРИЕМИЯИПОНАТРИЕМИЯИПОНАТРИЕМИЯ

Гипонатриемия — уменьшение [Na+] в сыворотке
крови ниже нормы (менее 13 ммоль/л).

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины гипонатриемиигипонатриемиигипонатриемиигипонатриемиигипонатриемии

•  Недостаточное (менее 8–6 г в сутки) поступление
натрия в организм вследствие:

††††† полного голодания (при вынужденном или осоз�
нанном отказе от пищи, например с целью поху�
дания или во время военных действий);

††††† частичного (натриевого) голодания (например, при
бессолевой диете).

•  Избыточное выведение натрия из организма в
результате:

††††† повышенной экскреции почками с мочой (например, при
гипоальдостеронизме; СД; хронических нефритах; по�
чечной недостаточности; применении диуретиков; ги�
перпродукции предсердного натрийуретического фак�
тора и/или ПгЕ). Известно, что в норме в клубочках
почек фильтруется до 1000 г натрия. Около 80% его
реабсорбируется в проксимальных отделах канальцев,
примерно 19% — в собирательных трубочках и только
около 1% выводится с мочой. При действии указанных
выше, а также ряда других факторов экскретируемая
фракция натрия значительно возрастает;

††††† длительного обильного потоотделения (например, в
условиях повышенной температуры воздуха);

††††† хронических поносов;

††††† повторной рвоты. При рвоте и поносах организм может
терять до 10–15% натрия. При этом употребление воды
без добавки солей натрия вызывает нарастание степени
гипонатриемии.

•  Гемодилюции — увеличение содержания воды в
крови в связи с:

††††† повышенным питьём жидкости (например, при СД);

††††† парентеральным введением растворов, не содержащих
натрия (например, при проведении дезинтоксикации
организма);

††††† недостаточностью экскреторной функции почек (на�
пример, в результате олигурии или анурии при по�
чечной недостаточности либо при избыточной секре�
ции АДГ);

††††† током жидкости из интерстиция в сосуды (например,
при устранении гипопротеинемии).

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления гипонатриемиигипонатриемиигипонатриемиигипонатриемиигипонатриемии

Проявления гипонатриемии перечислены на рис.
2�11.

Ðèñ. 2-11. Îñíîâíûå ïðîÿâëåíèÿ ãèïîíàòðèåìèè.
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МеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмы гипонатриемиигипонатриемиигипонатриемиигипонатриемиигипонатриемии

•  Гипоосмоляльность крови и других жидкостей
организма (как результат дефицита осмоти�
чески активного Na+).

•  Гипергидратация клеток и их набухание (в ре�
зультате тока жидкости из интерстиция в
клетки по возрастающему градиенту осмоти�
ческого давления).

•  Снижение тургора, эластичности кожи и сли�
зистых оболочек, их сухость (как следствие
уменьшения жидкости в интерстициальном
пространстве — внеклеточной гипогидрата�
ции).

•  Снижение возбудимости нервной и мышеч�
ной ткани (в результате повышения порога
возбудимости клеток в условиях низкого вне�
клеточного уровня Na+).

•  Мышечная гипотония (вследствие пониже�
ния возбудимости миоцитов).

•  Артериальная гипотензия (в результате сни�
жения тонуса ГМК стенок сосудов, а также
уменьшения сократительной функции мио�
карда и сердечного выброса).

•  Нарушение ВНД, вплоть до психастении и
расстройств сознания (вследствие ионного
дисбаланса, гипергидратации нейронов, ги�
поксии мозговой ткани).

•  Диспептические расстройства — снижение
аппетита, тошнота, рвота (как результат рас�
стройств функции гипергидратированных
клеток, особенно нервных центров; наруше�
ния метаболизма в них).

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÎÁÌÅÍÀ ÊÀËÈß

K+ является основным катионом внутрикле�
точной жидкости. В ней находится около 3000
мэкв K+, т.е. приблизительно 90% этих катио�
нов организма. Значительная часть K+ связана
с белками, углеводами, фосфатами, креатини�
ном. Во внеклеточной жидкости содержится
около 65 мэкв K+, а в сыворотке крови — 3,4–
5,3 ммоль/л. Соотношение внутри� и внекле�
точного содержания K+ является основным
фактором состояния электрической активнос�
ти возбудимых структур.

В сутки в организм человека должно поступать
40–60 мэкв (2–4 г) калия. Примерно такое же
количество его выводится из организма, в
основном почками. Калий, поступающий в
организм с пищей, транспортируется в клетки

в комплексе с глюкозой и фосфатами при уча�
стии энергии АТФ. Из клеток в межклеточную
жидкость K+ переходит по градиенту его кон�
центрации. Расстройства метаболизма калия
проявляются гиперкалиемией или гипокалие�
мией (МКБ: E87.5 Гиперкалиемия, E87.6 Ги�
покалиемия).

ГГГГГИПЕРКАЛИЕМИЯИПЕРКАЛИЕМИЯИПЕРКАЛИЕМИЯИПЕРКАЛИЕМИЯИПЕРКАЛИЕМИЯ

Гиперкалиемия — увеличение [K+] в сыворотке
крови выше нормального уровня (более 5,5
ммоль/л).

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины гиперкалиемиигиперкалиемиигиперкалиемиигиперкалиемиигиперкалиемии

•  Уменьшение экскреции почками в результате:

††††† почечной недостаточности. Почки способны вы�
водить до 1000 мэкв/сут калия, т.е. значительно
больше, чем его поступает в норме в организм. По�
вреждение почечной ткани может  привести к
гиперкалиемии при нормальном или даже несколь�
ко сниженном (по сравнению со статистической
нормой) потреблении калия;

††††† гипоальдостеронизма (например, при болезни Ад�
дисона — надпочечниковой недостаточности или
снижении чувствительности эпителия канальцев к
альдостерону у пациентов с нефропатиями, СКВ,
амилоидозом, поражением интерстиция почек).

•  Перераспределение калия из клеток в кровь
вследствие:

††††† повреждения и разрушения клеток (например, при
гемолизе форменных элементов крови; гипоксии,
ишемии и некрозе тканей; синдроме длительного
раздавливания тканей, их ожоге или размозжении);

††††† гипоинсулинизма (в основном в связи с повы�
шенным гликогенолизом и протеолизом, сопро�
вождающимися высвобождением большого ко�
личества калия);

††††† внутриклеточного ацидоза. Это определяется из�
бытком H+ в клетках, что стимулирует выход K+ из
них и одновременно — транспорт Cl� в клетки.

•  Введение избытка калия в организм (с про�
дуктами питания или ЛС) не приводит к
стойкой гиперкалиемии. Это объясняется ак�
тивацией осмо� и хеморецепторов воротной
вены и повышением экскреции калия почка�
ми. Вместе с тем в/в введение растворов ка�
лия, переливание больших объёмов крови с
признаками гемолиза, приём большой дозы
KСl или других солей калия может привести
к гиперкалиемии.

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления гиперкалиемиигиперкалиемиигиперкалиемиигиперкалиемиигиперкалиемии

Проявления гиперкалиемии приведены на
рис. 2�12.
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МеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмы развитияразвитияразвитияразвитияразвития гиперкалиемиигиперкалиемиигиперкалиемиигиперкалиемиигиперкалиемии

•  Мышечная гипотония и слабость, параличи
мышц и гипорефлексия, атония кишечника и
боли в мышцах являются результатом наруше�
ния механизмов формирования МП и ПД и не�
рвно�мышечной передачи возбуждения.

•  Брадикардия и аритмии сердца. Повышение кон�
центрации калия в сыворотке крови выше 6
ммоль/л приводит к расстройствам автоматизма,
возбудимости и проводимости сердечной мыш�
цы. Это проявляется брадикардией, удлинением
интервалов P�R и QRS (в связи с замедлением про�
ведения возбуждения), увеличением и заострени�
ем зубца T (в результате укорочения стадии репо�
ляризации).

•  При концентрации калия 8–10 ммоль/л возмож�
на атриовентрикулярная (АВ) и/или внутриже�
лудочковая блокада проведения возбуждения, а
при 13 ммоль/л — остановка сердца в диастоле.
Это обьясняется значительным повышением хо�
линореактивных свойств сердца и прогрессирую�
щим падением возбудимости кардиомиоцитов в
условиях гиперкалиемии.

ГГГГГИПОКАЛИЕМИЯИПОКАЛИЕМИЯИПОКАЛИЕМИЯИПОКАЛИЕМИЯИПОКАЛИЕМИЯ

Гипокалиемия — уменьшение [K+] в сыворотке кро�
ви ниже нормы (менее 3,4 ммоль/л). Существенно,
что значительная часть K+ (около 155 ммоль/л) со�
держится в клетках. В связи с этим даже значитель�
ная потеря калия клетками может сочетаться с не�
большими изменениями его содержания в
сыворотке крови.

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины гипокалиемиигипокалиемиигипокалиемиигипокалиемиигипокалиемии

•  Недостаточное (менее 10 мэкв/сут) поступление
калия в организм с пищей (например, при голо�
дании или ограничении приёма продуктов, со�
держащих соединения калия, — овощей, молоч�
ных изделий).

•  Избыточное выведение калия из организма в
результате:

††††† хронических профузных поносов. Кишечные секре�
ты содержат большое количество калия;

††††† многократной рвоты. Содержание калия в желудочном
соке невысокое. Однако развитие гиповолемии вы�
зывает вторичный гиперальдостеронизм и увеличение
экскреции ионов K+ почками;

††††† повышенного выведения калия почками при:

‡ неправильном применении диуретиков,

‡ гиперальдостеронизме,

‡ дефектах почечных канальцев — мембрано� и фер�
ментопатиях (например, при синдроме Барттера),
при почечном канальцевом ацидозе,

‡ повреждении почечной ткани нефротоксическими
веществами, в том числе ЛС (например, некоторы�
ми антибиотиками: пенициллинами, гентамицином
или отдельными противогрибковыми средствами, в
частности — амфотерицином В).

•  Перераспределение K+ из крови и/или меж�
клеточной жидкости в клетки в условиях:

††††† увеличения уровня инсулина в крови (при передози�
ровке инсулина или инсуломе);

††††† гиперкатехоламинемии (в результате применения ад�
реналина, норадреналина, дофамина или при фео�
хромоцитоме);

††††† передозировки фолиевой кислоты или витамина B
12

 (на�
пример, при лечении пациентов с мегалобластной ане�
мией. Указанные вещества стимулируют пролиферацию
клеток и потребление ими K+).

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления иииии механизмымеханизмымеханизмымеханизмымеханизмы гипокалиемиигипокалиемиигипокалиемиигипокалиемиигипокалиемии

Проявления гипокалиемии приведены на рис.
2�13.

МеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмы развитияразвитияразвитияразвитияразвития гипокалиемиигипокалиемиигипокалиемиигипокалиемиигипокалиемии

•  Ухудшение нервно�мышечной возбудимости приводит к
развитию мышечной слабости (вплоть до паралича),
снижению моторики (гипокинезия) желудка и кишеч�
ника, уменьшению тонуса артериол с развитием артери�
альной гипотензии.

•  Аритмии сердца и его остановка в диастоле.

•  Изменения ЭКГ: удлинение интервалов P�Q и Q�T; расши�
рение и снижение амплитуды зубца T, нередко — отрица�
тельный зубец T.

•  Сонливость, апатия, снижение работоспособности, пси�
хастения.

Указанные выше три проявления гипокалиемии явля�
ются результатом гиперполяризации клеточных мем�
бран и повышения их порога возбудимости.

Ðèñ. 2-12. Îñíîâíûå ïðîÿâëåíèÿ ãèïåðêàëèåìèè.
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•  Внутриклеточный ацидоз. В основе его развития лежат
снижение [K+] в клетках и накопление в них избытка H+.

•  Развитие дистрофических изменений в органах и тканях.
Наиболее выражены они в сердце, почках, печени, ки�
шечнике. Это является результатом расстройств энер�
гетического обеспечения клеток, внутриклеточ�
ного ацидоза, ионного дисбаланса и нарушения
реализации эффектов биологически активных веществ
(гормонов, цитокинов, нейромедиаторов и других).

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÎÁÌÅÍÀ ÊÀËÜÖÈß

В организме кальций содержится в основном в
костях и зубах (в виде оксиапатита), а также в
сыворотке  крови и  других  жидкостях.  В
сыворотке крови кальций находится в трёх
формах:

•  примерно 40% связано с молекулами белка, в ос�
новном — альбуминами (так называемая «неак�
тивная» фракция);

•  5–15% входит в комплекс с различными анионами
(цитратным, фосфатным, карбонатным);

•  около 50% находится в несвязанной — ионизиро�
ванной форме (Ca2+). Именно эта часть кальция
имеет наибольшее значение в регуляции жизнеде�
ятельности организма. Так, гипопротеинемия со�
провождается  снижением общего  содержания
кальция (за  счёт  его  фракции,  связанной с
белками), но при этом уровень ионов Ca2+ может
не изменяться. В связи с этим симптоматика дефи�
цита кальция может отсутствовать.

Гомеостаз кальция обеспечивается балансом
между его поступлением в кровь из ЖКТ и ко�
стей и экскреции почками и кишечником. Эти
процессы регулируют активная форма витами�
на D — кальцитриол и ПТГ. Первый из них кон�
тролирует в основном всасывание кальция в
начальном отделе тонкой кишки. ПТГ обус�
ловливает повышение уровня кальция в сыво�
ротке крови, стимулируя его высвобождение из
костей и снижая его экскрецию почками. Кро�
ме того, ПТГ способствует образованию каль�
цитриола. Метаболизм кальция регулирует так�
же тиреокальцитонин и косвенно СТГ,
кортикостероиды, T

4
, инсулин. Обмен кальция

тесно связан с обменом фосфора: гиперкальци�
емия обусловливает снижение уровня фосфатов
в крови, а гипокальциемия — увеличение (В.
Нарушения обмена ионов кальция, E83.5 На�
рушение обмена кальция).

ГГГГГИПЕРКАЛЬЦИЕМИЯИПЕРКАЛЬЦИЕМИЯИПЕРКАЛЬЦИЕМИЯИПЕРКАЛЬЦИЕМИЯИПЕРКАЛЬЦИЕМИЯ

Гиперкальциемия — повышение общего содер�
жания кальция в сыворотке крови более нор�
мы (выше 2,57 ммоль/л, или 10,3 мг%).

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины гиперкальциемиигиперкальциемиигиперкальциемиигиперкальциемиигиперкальциемии

•  Избыточное поступление солей кальция в организм в
связи с парентеральным введением (например, CaCl

2
),

увеличением уровня и/или эффектов кальцитриола
(стимулирующего транспорт кальция в кровь из тон�
кого кишечника).

•  Уменьшение экскреции Ca2+ почками в результате уве�
личения содержания и/или эффектов ПТГ (гиперпа�
ратиреоза при гиперплазии или аденоме паращито�
видных желёз), гипервитаминоза D, снижения
содержания в крови и/или эффектов тиреокальцито�
нина.

•  Перераспределение кальция из тканей в кровь вслед�
ствие:

††††† ацидоза, при котором Ca2+ выводится из костной тка�
ни в обмен на H+. Такая картина наблюдается при
состояниях, сопровождающихся хроническим ацидо�
зом (например, при СД, почечной недостаточности,
некоторых опухолях) и одновременно — остеопоро�
зом;

††††† длительного ограничения двигательной активности и
действия фактора невесомости (например, при полё�
тах в космосе).

•  Усиление ионизации кальция (например, в условиях аци�
доза, при котором увеличивается доля Ca2+ в сыворотке
крови при нормальном общем его содержании).

•  Злокачественные опухоли — одна из наиболее частых
причин гиперкальциемии.

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления гиперкальциемиигиперкальциемиигиперкальциемиигиперкальциемиигиперкальциемии

Проявления гиперкальциемии приведены на
рис. 2�14.

Ðèñ. 2-13. Îñíîâíûå ïðîÿâëåíèÿ ãèïîêàëèåìèè.
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Патологические симптомы появляются при гипер�
кальциемии более 11–12 мг%.

•  Гиперкальциурия (как следствие гиперкальциемии).

•  Образование конкрементов в паренхиме почек (нефро�
кальциноз, нефроуролитиаз) и/или мочевыводящих пу�
тях. Является непосредственным результатом выведе�
ния избытка Ca2+ почками.

•  Остеопороз — дистрофия костной ткани с уменьшением
её плотности. Является следствием декальцификации
костей и резорбции их остеокластами. Это явление обо�
значается как паратиреоидная остеодистрофия. Она
нередко сопровождается болями в костях и их перело�
мами.

•  Психоневрологические расстройства. Они характеризу�
ются снижением эффективности интеллектуальной де�
ятельности, эмоциональной неустойчивостью, быстрой
утомляемостью, а также мышечной гипотонией и сни�
жением нервно�мышечной возбудимости (вплоть до
парезов и параличей).

•  Желудочно�кишечные расстройства в виде анорексии,
тошноты, рвоты, ослабления перистальтики желудка
и кишечника, запоров, болей в животе, нередко вы�
являются пептические язвы.

ГГГГГИПОКАЛЬЦИЕМИЯИПОКАЛЬЦИЕМИЯИПОКАЛЬЦИЕМИЯИПОКАЛЬЦИЕМИЯИПОКАЛЬЦИЕМИЯ

Гипокальциемия — снижение концентрации каль�
ция в сыворотке крови ниже нормы (менее 2,23
ммоль/л, или 8,5 мг%).

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины гипокальциемиигипокальциемиигипокальциемиигипокальциемиигипокальциемии

•  Гипопаратиреоз. Снижение уровня паратиреоидного гор�
мона (ПТГ) в крови наблюдается при удалении паращи�
товидных желёз при тиреоидэктомии; при их длитель�
ной ишемии (например, у пациентов с системным или
локальным артериосклерозом); при их гипоплазии (на�
пример, у детей, что ведёт к так называемому идиопати�
ческому гипопаратиреозу). При гипопаратиреозе тормо�
зится высвобождение кальция из костей и стимулируется
его выведение почками.

•  Гиповитаминоз D. При этом существенно снижается вса�
сывание кальция в кишечнике.

•  Гиперсекреция тиреокальцитонина, являющегося анта�
гонистом ПТГ.

•  Патология кишечника. Хронические энтериты, резек�
ция фрагментов тонкой кишки, синдромы мальабсор�
бции сопровождаются снижением абсорбции кальция
в слизистой оболочке тонкой кишки.

•  Ахолия — отсутствие в кишечнике жёлчи. Жёлчь не�
обходима для обеспечения метаболизма жирораство�
римого витамина D, а также для протекания процессов
полостного и мембранного пищеварения.

•  Хронический некомпенсированный алкалоз. Повыше�
ние рН плазмы крови стимулирует связывание кальция
белками крови и межклеточной жидкости (см. гл. 13
«Нарушения кислотно�щелочного равновесия»).

•  Гипомагниемия. Снижение содержания Mg2+ в крови тор�
мозит секрецию ПТГ, а также эффекты этого гормона и
витамина D в костной ткани.

•  Гипоальбуминемия. Сопровождается снижением уровня
общего кальция сыворотки крови за счёт его фракции,
связанной с альбуминами.

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления гипокальциемиигипокальциемиигипокальциемиигипокальциемиигипокальциемии

Проявления гипокальциемии приведены на рис.
2�15.

МеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмы развитияразвитияразвитияразвитияразвития гипокальциемиигипокальциемиигипокальциемиигипокальциемиигипокальциемии

•  Повышение нервно�мышечной возбудимости. Характе�
ризуется комплексом признаков:

††††† тетаническими судорогами различных групп мышц (сто�
пы, кисти, гортани, мимических и др.). При лёгкой сте�
пени гипокальциемии отмечается латентная тетания.
Она выявляется развитием судорог мышц кисти («кисть
акушера») при надавливании на мышцы в области плеча
(симптом Труссо) или мышц лица при постукивании в
области прохождения ветви лицевого нерва (симптом
Хвостека);

††††† чувством онемения отдельных частей тела.

Ðèñ. 2-14. Îñíîâíûå ïðîÿâëåíèÿ ãèïåðêàëüöèåìèè.

Ðèñ. 2-15. Îñíîâíûå ïðîÿâëåíèÿ ãèïîêàëüöèåìèè.
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•  Гипокоагуляционный и геморрагический синдромы. Сни�
жение свёртываемости крови и повышенная кровоточи�
вость связаны с дефицитом Ca2+, регулирующего актив�
ность ряда факторов гемокоагуляции, а также
проницаемость стенок сосудов.

•  Дистрофические изменения различных тканей (произ�
водных эктодермы). Они характеризуются дефектами
зубов в результате нарушения кальцификации дентина
и эмали; гипотрофией, неровностью и ломкостью ног�
тей; сухостью кожи; ломкостью волос; кальцификацией
хрусталика с развитием катаракты. Указанные измене�
ния обусловлены, с одной стороны, расстройствами
метаболизма собственно кальция, а также и его эффек�
тов, а с другой — нарушением синтеза, высвобождения
и эффектов различных биологически активных веществ.
Так, при гипокальциемии тормозится процесс высвобож�
дения клетками гормонов задней доли гипофиза, кате�
холаминов, инсулина.

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÎÁÌÅÍÀ ÔÎÑÔÎÐÀ

Метаболизм фосфора тесно связан с обменом
кальция. Фосфор является одним из основных
минеральных компонентов костной ткани (там
его около 85% от общего содержания в орга�
низме). В плазме крови фосфор находится в
основном в форме неорганического фосфата,
основная часть которого находится в свобод�
ном состоянии (т.е. не связана с молекулами
белка). Во внеклеточной жидкости фосфор так�
же находится в виде неорганического фосфата
(около 3–4 мг%), перемещающегося внутрь
клетки (где его содержится 200–300 мг%). Там
он служит донором фосфата для ресинтеза
АТФ. Фосфат является важным анионом и ком�
понентом фосфатного буфера клеток.

В норме в организм поступает около 1200 мг/сут
фосфата (с продуктами питания). Такое же его
количество выводится из организма (пример�
но 2/3 почками и 1/3 кишечником). В почках
экскрецию фосфатов регулирует ПТГ (высокий
его уровень подавляет реабсорбцию фосфатов
в проксимальных отделах канальцев, а низкий
— активирует), а также кальцитонин, тиреоид�
ные гормоны, СТГ и содержание фосфатов в
крови.

ГГГГГИПЕРФОСФИПЕРФОСФИПЕРФОСФИПЕРФОСФИПЕРФОСФАААААТЕМИЯТЕМИЯТЕМИЯТЕМИЯТЕМИЯ

Гиперфосфатемия (МКБ: E83.3 Нарушение обме�
на фосфора) — увеличение концентрации фосфа�
тов в сыворотке крови выше нормы (более 1,45
ммоль/л, или 4,5 мг%).

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины гиперфосфатемиигиперфосфатемиигиперфосфатемиигиперфосфатемиигиперфосфатемии

•  Введение в организм избытка фосфатов. Это может про�
исходить при инъекции их препаратов в/в, введении per
os или в кишечник (например, в клизме).

•  Уменьшение выведения фосфатов из организма в
результате:

††††† почечной недостаточности (снижение скорости клу�
бочковой фильтрации до 25% и более от нормы со�
провождается фосфатемией, достигающей 10 мг% и
более);

††††† гипопаратиреоза (снижение содержания ПТГ сопро�
вождается активацией процесса реабсорбции фос�
фатов в канальцах почек);

††††† гипертиреоза и избытка СТГ. В этих случаях гипер�
фосфатемия развивается вследствие избыточной ре�
абсорбции фосфатов в почках.

•  Увеличение высвобождения фосфатов из тканей вслед�
ствие:

††††† острой деструкции мышечной ткани (например, при
обширных механических травмах, синдроме длитель�
ного раздавливания, выраженной ишемии тканей);
разрушение мышечных клеток любого происхожде�
ния сопровождается выходом из них фосфатов в
межклеточную жидкость и в кровь;

††††† распада опухолевой ткани (например, в результате
химио� или радиотерапии).

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления гиперфосфатемиигиперфосфатемиигиперфосфатемиигиперфосфатемиигиперфосфатемии

•  Гипокальциемия. Она обусловлена либо причиной ги�
перфосфатемии (например, гипопаратиреозом или ги�
персекрецией тиреокальцитонина), либо увеличением
уровня фосфатов в крови. Последнее стимулирует меха�
низмы выведения Ca2+ из организма, перераспределе�
ние его в тканях, тормозит всасывание в кишечнике.

•  Артериальная гипотензия.

•  Сердечная недостаточность (в основном за счёт сниже�
ния ударного выброса крови).

ГГГГГИПОФОСФИПОФОСФИПОФОСФИПОФОСФИПОФОСФАААААТЕМИЯТЕМИЯТЕМИЯТЕМИЯТЕМИЯ

Гипофосфатемия — уменьшение концентрации
фосфатов в сыворотке крови ниже нормы (меньше
0,8 ммоль/л, или 2,5 мг%).

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины гипофосфатемиигипофосфатемиигипофосфатемиигипофосфатемиигипофосфатемии

•  Недостаточное поступление фосфатов с пищей. Наблю�
дается при однообразном, бедном фосфатами питании,
а также при длительном голодании.

•  Чрезмерное выведение фосфатов из организма почками
в результате гиперпаратиреоидизма, первичных дефек�
тов почечных канальцев, при отравлении солями тяжё�
лых металлов и цистинозе, специфического дефекта
трансмембранного переноса фосфатов при витамин�
D�резистентной форме рахита.

•  Избыточная потеря фосфатов через ЖКТ. Наблюдается
при передозировке антацидов — ЛС щелочного харак�
тера, снижающих кислотность желудка (например, гид�
рокарбонат натрия, окись магния, карбонат кальция,
гидроокись алюминия). Указанные вещества связывают
фосфаты, находящиеся в желудке и кишечнике, и выво�
дят их с калом.
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•  Перераспределение фосфатов из крови и межклеточной
жидкости в клетки при активации гликолиза (в этих ус�
ловиях в клетке увеличивается образование фосфори�
лированных углеводных групп, что приводит к сниже�
нию клеточного пула органического фосфата, диффузии
последнего из межклеточной жидкости и крови с разви�
тием гипофосфатемии) и при алкалозе (алкалоз характе�
ризуется увеличением рН, что стимулирует гликолиз и
потребление клеткой фосфатов).

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления гипофосфатемиигипофосфатемиигипофосфатемиигипофосфатемиигипофосфатемии

В основе большинства проявлений гипофосфате�
мии лежит дефицит АТФ и креатинфосфата в клет�
ках в связи со снижением в них уровня неоргани�
ческого фосфата. Последний необходим для
фосфорилирования адениннуклеотидов и креати�
на. Проявления гипофосфатемии приведены на
рис. 2�16.

•  Расстройства ВНД. Они характеризуются заторможен�
ностью, быстрой усталостью при выполнении интел�
лектуальной работы, потерей сознания.

•  Мышечная гипотония и гипокинезия. Иногда — ды�
хательная недостаточность в результате гиповентиля�
ции, вызванной слабостью дыхательной мускулатуры.

•  Сердечная недостаточность.

•  Остеопороз — дистрофические изменения в костной тка�
ни с уменьшением её плотности. Является результатом
деминерализации костей в связи с дефицитом в них со�
лей кальция и фосфора.

•  Остеомаляция — размягчение и деформация (искривле�
ние) костей. Развивается вследствие дефицита в них со�
единений кальция и фосфорной кислоты.

•  Фосфатурия (более 100 мг/л).

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÎÁÌÅÍÀ ÌÀÃÍÈß

В организме содержится до 25–30 г магния. Около
67% его входит в состав костной ткани, примерно
31% содержится внутриклеточно (в основном в
мышечных клетках, где магний находится в
комплексе с АТФ). По внутриклеточному содержа�
нию магний уступает только калию. В сыворотке
крови в норме 0,65–1,1 ммоль/л (1,3–2,2 мэкв/л)
магния (25% Mg2+ связано с альбуминами и около
8% с глобулинами). Лишь около 1% магния содер�
жится во внеклеточной жидкости (70% находится в
ионизированном состоянии, около 30% связано с

молекулами белка). Магний является кофактором
почти 300 клеточных ферментов.

ГГГГГИПЕРМАГНИЕМИЯИПЕРМАГНИЕМИЯИПЕРМАГНИЕМИЯИПЕРМАГНИЕМИЯИПЕРМАГНИЕМИЯ

Гипермагниемия (МКБ: E83.4 Нарушение обмена
магния) — повышение концентрации магния в
сыворотке крови более нормы (выше 1,1 ммоль/л,
или 2,2 мэкв/л).

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины гипермагниемиигипермагниемиигипермагниемиигипермагниемиигипермагниемии

•  Уменьшение выведения магния из организма почками.
Наблюдается при нарушении экскреторной функции
почек (например, при хроническом диффузном гломе�
рулонефрите, нефрозах, пиелонефрите, почечной не�
достаточности).

•  Избыточное поступление магния в организм вследствие
приёма высоких доз ЛС, содержащих магний (например,
антацида — окиси магния, слабительных), и при внутри�
венном введении растворов солей магния женщинам с
токсикозом беременности.

•  Перераспределение магния из клеток в межклеточную
жидкость и кровь при ацидозе (например, при хро�
ническом ацидозе у пациентов с СД) и гипотиреозе.

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления гипермагниемиигипермагниемиигипермагниемиигипермагниемиигипермагниемии

•  Угнетение ВНД, вплоть до потери сознания («магнези�
альный сон»). В основе этого лежит нарушение транс�
мембранного распределения ионов (обычно увеличе�
ние [K+] и [Ca2+]).

•  Снижение альвеолярной вентиляции в результате угне�
тения активности нейронов дыхательного центра.

•  Мышечная гипотония, гипокинезия, снижение дыхатель�
ных рефлексов, иногда параличи.

•  Артериальная гипотензия.

ГГГГГИПОМАГНИЕМИЯИПОМАГНИЕМИЯИПОМАГНИЕМИЯИПОМАГНИЕМИЯИПОМАГНИЕМИЯ

Гипомагниемия (МКБ: E83.4 Нарушение обмена
магния) — уменьшение [Mg2+] в сыворотке крови
ниже нормы (менее 0,6 ммоль/л, или 1,3 мэкв/л).

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины гипомагниемиигипомагниемиигипомагниемиигипомагниемиигипомагниемии

•  Недостаточное поступление магния в организм вслед�
ствие:

††††† дефицита магния в пище (наблюдается в результате
длительного голодания);

Ðèñ. 2-16. Îñíîâíûå ïðîÿâëåíèÿ ãèïîôîñôàòåìèè.
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††††† нарушения всасывания соединений магния в
кишечнике (развивается при длительных поносах;
злоупотреблении слабительными; синдромах маль�
абсорбции; ахолии; хронических энтеритах).

•  Повышенное выведение магния из организма в
результате:

††††† первичных дефектов канальцев почек (страдает ре�
абсорбция ионов, в том числе Mg2+, развивается
синдром почечного канальцевого ацидоза);

††††† вторичного подавления процесса реабсорбции Mg2+

в канальцах почек (например, при гиперальдосте�
ронизме, гипопаратиреозе, избыточном приёме ди�
уретиков типа фуросемида или этакриновой кисло�
ты, гиперкальциемии, гипофосфатемии).

•  Перераспределения магния из крови в клетки при:

††††† респираторном алкалозе, гиперинсулинемии, ал�
когольной абстиненции (при этих состояниях про�
исходит облегчение транспорта Mg2+ в клетку из
интерстициальной жидкости);

††††† состояниях после устранения гиперпаратиреоидиз�
ма (у пациентов отмечается активация остеогенеза,
сопровождающегося интенсификацией транспорта
магния и кальция в костную ткань).

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления иииии механизмымеханизмымеханизмымеханизмымеханизмы гипомагниемиигипомагниемиигипомагниемиигипомагниемиигипомагниемии

•  Увеличение нервно�мышечной возбудимости. Харак�
теризуется тремором, спазмом мышц кистей и стоп,
двигательным возбуждением.

•  Тахикардия, аритмии сердца, повышение АД. Причи�
ны:

††††† собственно дефицит магния в крови и межклеточ�
ной жидкости;

††††† сопутствующая гипокальциемия. В этих условиях
снижается порог возбудимости нервных и мышеч�
ных клеток (т.е. возрастает их возбудимость) и по�
вышается проводимость клеточных мембран. По�
тенцировать эти отклонения может увеличение
содержания внеклеточного калия, что характерно
для гипомагниемии.

•  Гипокальциемия. Обусловлена подавлением секреции
ПТГ в условиях низкого содержания магния в
организме.

•  Гипокалиемия. Развивается в связи с торможением
реабсорбции K+ в почках под влиянием низкой кон�
центрации в межклеточной жидкости и крови.

•  Дистрофические расстройства в виде:

††††† трофических эрозий и язв кожи. Вызваны сниже�
нием кинетических свойств магнийзависимых фер�
ментов (фосфатаз, фосфотрансфераз и др.), нару�
шением обмена углеводов и белков;

††††† генерализованной кальцификации тканей, особен�
но стенок сосудов, почек и хрящей. Этот феномен
связан с повышенным транспортом кальция в тка�
ни в условиях низкой концентрации магния в меж�
клеточной жидкости.

•  Нарушение усвоения пищи в кишечнике и обуслов�
ленные этим задержка роста и гипотермия, особен�
но у детей. Причины: снижение эффектов магния в

активации ферментов (в том числе участвующих в
мембранном пищеварении и клеточном метаболиз�
ме, особенно белков и углеводов).

Ïàòîëîãèÿ êèñëîòíî-ùåëî÷íîãî
ðàâíîâåñèÿ

ÎÑÍÎÂÍÛÅ ÏÎÍßÒÈß

•••••  КонцентрацияКонцентрацияКонцентрацияКонцентрацияКонцентрация ионовионовионовионовионов водородаводородаводородаводородаводорода [Н+] в клетках и
биологических жидкостях — один из важных
факторов обеспечения гомеостаза/гомеоки�
неза организма. Хотя величина [Н+] во вне�
клеточной жидкости сравнительно мала (при
pH 7,4 она составляет 40×10�9 моль/л), [H+]
существенно влияет практически на все жиз�
ненно важные функции (например, на кине�
тику ферментативных реакций, физико�хи�
мическое и структурное состояние мембран,
конформацию макромолекул, сродство Hb к
кислороду, чувствительность рецепторов к
биологически активным веществам, интен�
сивность генерации активных форм кисло�
рода и липопероксидных процессов, возбуди�
мость и проводимость нервных структур).

•••••  ОтклоненияОтклоненияОтклоненияОтклоненияОтклонения [H[H[H[H[H+++++]]]]] ототототот оптимальногооптимальногооптимальногооптимальногооптимального диапазонадиапазонадиапазонадиапазонадиапазона
приводят к нарушениям метаболизма, жиз�
недеятельности клеток (вплоть до их гибе�
ли), тканей, органов и организма в целом.
Сдвиг показателя рН в диапазоне ±0,1 обус�
ловливает расстройства дыхания и кровообраще�
ния; ±0,3 — потерю сознания, нарушения гемо�
динамики и вентиляции лёгких; в диапазоне ±0,4
и более — чреват гибелью организма.

[H+] â áèîëîãè÷åñêèõ æèäêîñòÿõ
îïðåäåëÿåò èõ êèñëîòíî-ùåëî÷íîå

ðàâíîâåñèå.

•••••  Кислотно�щелочноеКислотно�щелочноеКислотно�щелочноеКислотно�щелочноеКислотно�щелочное равновесиеравновесиеравновесиеравновесиеравновесие (КЩР) оцени�
вают по величине рН — водородному пока�
зателю.

ðÍ — îòðèöàòåëüíûé äåñÿòè÷íûé
ëîãàðèôì ìîëÿðíîé [H+] â ñðåäå.

•••••  рН жидких сред организма зависит от содер�
жания в них органических и неорганических
кислот и оснований.

• Êèñëîòà — âåùåñòâî, êîòîðîå â  ðàñòâîðå ÿâëÿåò-
ñÿ äîíîðîì ïðîòîíîâ.

• Îñíîâàíèå — âåùåñòâî, ÿâëÿþùååñÿ â ðàñòâî-
ðå àêöåïòîðîì ïðîòîíîâ.
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•••••  В организм с пищей поступают вода, белки,
жиры, углеводы, минеральные соединения,
витамины. При метаболизме из них образу�
ется большое количество эндогенных кислот:
молочная, угольная, пировиноградная, аце�
тоуксусная, β�оксимасляная, серная, соляная
и др.

•••••  ЭндогенныеЭндогенныеЭндогенныеЭндогенныеЭндогенные кислотыкислотыкислотыкислотыкислоты подразделяют на лету�
чие и нелетучие.

††††† НелетучиеНелетучиеНелетучиеНелетучиеНелетучие кислотыкислотыкислотыкислотыкислоты не способны превращаться в
газообразное вещество и не удаляются лёгкими. К
основным нелетучим кислотам относятся серная
(образуется при катаболизме белков и серосодер�
жащих аминокислот  метионина и  цистеина),
β�оксимасляная, ацетоуксусная, молочная, пиро�
виноградная (образуются при неполном окисле�
нии жиров и углеводов). Ежедневно в организме
образуется около 1 мэкв нелетучих кислот на 1 кг
массы тела.

††††† ЛетучиеЛетучиеЛетучиеЛетучиеЛетучие кислотыкислотыкислотыкислотыкислоты. В живом организме образуется
одна летучая кислота — угольная (H

2
CO

3
).  Она

легко расщепляется на H
2
O и CO

2
. Углекислый газ

выводится из организма лёгкими.

ÏÎÊÀÇÀÒÅËÈ ÎÖÅÍÊÈ
ÊÈÑËÎÒÍÎ-ÙÅËÎ×ÍÎÃÎ ÐÀÂÍÎÂÅÑÈß

Показатели оценки КЩР подразделяют на ос�
новные и дополнительные (табл. 2�4).

ОООООСНОВНЫЕСНОВНЫЕСНОВНЫЕСНОВНЫЕСНОВНЫЕ ПОКАЗАТЕЛИПОКАЗАТЕЛИПОКАЗАТЕЛИПОКАЗАТЕЛИПОКАЗАТЕЛИ

Оценка КЩР и его сдвигов в клинической прак�
тике проводится с учётом нормального диапа�
зона его основных показателей, в т. ч.: pH,

pCO
2
, стандартный бикарбонат плазмы крови

SB (Standart Bicarbonate), буферные основания
капиллярной крови BB (Buffer Base) и избы�
ток оснований капиллярной крови BE (Base
Excess). Учитывая, что [H+] крови адекватно от�
ражает этот показатель в разных областях орга�
низма, а также простоту процедуры взятия
крови для анализа, основные показатели КЩР
исследуют именно в плазме крови.

ДДДДДОПОЛНИТЕЛЬНЫЕОПОЛНИТЕЛЬНЫЕОПОЛНИТЕЛЬНЫЕОПОЛНИТЕЛЬНЫЕОПОЛНИТЕЛЬНЫЕ ПОКАЗАТЕЛИПОКАЗАТЕЛИПОКАЗАТЕЛИПОКАЗАТЕЛИПОКАЗАТЕЛИ

С целью более точного выяснения причины и
механизма развития негазовых форм наруше�
ний КЩР определяют ряд дополнительных
показателей крови (кетоновые тела, молочная
кислота) и мочи (титруемая кислотность и ам�
миак).

ÌÅÕÀÍÈÇÌÛ ÓÑÒÐÀÍÅÍÈß ÑÄÂÈÃÎÂ
ÊÈÑËÎÒÍÎ-ÙÅËÎ×ÍÎÃÎ ÐÀÂÍÎÂÅÑÈß

Учитывая важность поддержания [H+] в срав�
нительно узком диапазоне для оптимальной
реализации процессов жизнедеятельности, в
эволюции сформировались системные, хорошо
интегрированные механизмы регуляции этого
параметра в норме и устранения его сдвигов
при развитии патологии. В норме в организме
образуется почти в 20 раз больше кислых про�
дуктов, чем основных (щелочных). В связи с
этим в организме доминируют системы, обес�
печивающие нейтрализацию, экскрецию и сек�

Òàáëèöà 2-4. Ïîêàçàòåëè êèñëîòíî-ùåëî÷íîãî ðàâíîâåñèÿ

Показатель Значения в СИ Традиционные единицы
Основные

pH крови:
артериальной 7,37–7,45
венозной 7,34–7,43
капиллярной 7,35–7,45

pCO2 4,3–6,0 кПа 33–46 мм рт.ст.
Стандартный бикарбонат плазмы
крови (SB)

22–26 ммоль/л

Буферные основания капиллярной
крови (BB)

44–53 ммоль/л

Избыток оснований капиллярной
крови (BE)

-3,4 –+2,5 ммоль/л

Дополнительные
Кетоновые тела крови 0,5–2,5 мг%
Молочная кислота крови 6–16 мг%
Титруемая кислотность суточной
мочи

20–40 ммоль/л

Аммиак суточной мочи
(NH4)

10–107 ммоль/сут
(20–50 ммоль/л)
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рецию избытка соединений с кислыми свой�
ствами. К этим системам относятся химичес�
кие буферные системы и физиологические ме�
ханизмы регуляции КЩР.

ХХХХХИМИИМИИМИИМИИМИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ БУБУБУБУБУФЕРНЫЕФЕРНЫЕФЕРНЫЕФЕРНЫЕФЕРНЫЕ СИСТЕМЫСИСТЕМЫСИСТЕМЫСИСТЕМЫСИСТЕМЫ

Химические буферные системы представлены
в основном бикарбонатным, фосфатным, бел�
ковым и гемоглобиновым буферами. Буферные
системы начинают действовать сразу же при
увеличении или снижении [H+], а следователь�
но, представляют собой первую мобильную и
действенную систему компенсации сдвигов
рН. Например, буферы крови способны устра�
нить умеренные сдвиги КЩР в течение 10–40
с. Ёмкость и эффективность буферных систем
крови весьма высоки (табл. 2�5).

Гидрокарбонатный буфер — система открыто�
го типа, она ассоциирована с функцией внеш�
него дыхания и почек. Система внешнего ды�
хания поддерживает оптимальный уровень
рCO

2
 крови (и как следствие — концентрацию

H
2
CO

3
), а почки — содержание аниона HCO

3
�.

Именно это обеспечивает функционирование
системы HCO

3
�/H

2
CO

3
 в качестве эффективно�

го и ёмкого буфера внеклеточной среды даже в
условиях образования большого количества
нелетучих кислот (табл. 2�6).

Гидрокарбонатная буферная система исполь�
зуется как важный диагностический показатель
состояния КЩР организма в целом.

ФосфатнаяФосфатнаяФосфатнаяФосфатнаяФосфатная буфернаябуфернаябуфернаябуфернаябуферная системасистемасистемасистемасистема

Фосфатная буферная система играет существен�
ную роль в регуляции КЩР внутри клеток, осо�
бенно — канальцев почек. Это обусловлено
более высокой концентрацией фосфатов в
клетках в сравнении с внеклеточной жидко�
стью (около 8% общей буферной ёмкости).
Фосфатный буфер состоит из двух компонен�
тов: щелочного — (Na

2
HPO

4
) и кислого —

(NaH
2
PO

4
).

Эпителий канальцев почек содержит компо�
ненты буфера в максимальной концентрации,
что обеспечивает его высокую мощность. В
крови фосфатный буфер способствует поддержа�
нию («регенерации») гидрокарбонатной буфер�
ной системы. При увеличении уровня кислот в
плазме крови (содержащей и гидрокарбонат�
ный, и фосфатный буферы) увеличивается кон�
центрация H

2
CO

3
 и уменьшается содержание

NaHCO
3
:

H2CO3 + Na2HPO4 ⇔  NaHCO3 + NaH2PO4

В результате избыток угольной кислоты устра�
няется, а уровень NaHCO

3 
возрастает.

БелковаяБелковаяБелковаяБелковаяБелковая буфернаябуфернаябуфернаябуфернаябуферная системасистемасистемасистемасистема

Белковая буферная система — главный внут�
риклеточный буфер. Он составляет примерно

Òàáëèöà 2-5. Îòíîñèòåëüíàÿ ̧ ìêîñòü áóôåðîâ êðîâè (%)

Плазма крови Эритроциты
Гидрокарбонатный 35 18
Гемоглобиновый 35
Белковый 7
Фосфатный 1 4
Общая ёмкость 43 57

Принцип действия химических буферных сис�
тем заключается в трансформации сильных
кислот и сильных оснований в слабые. Эти ре�
акции реализуются как внутри� так и внекле�
точно (в крови, межклеточной, спинномозго�
вой и других жидких средах), но в большем
масштабе — в клетках.

ГГГГГидрокарбонатнаяидрокарбонатнаяидрокарбонатнаяидрокарбонатнаяидрокарбонатная бубубубубуфернаяфернаяфернаяфернаяферная системасистемасистемасистемасистема

Гидрокарбонатная буферная система — основ�
ной буфер крови и межклеточной жидкости.
Она составляет около половины буферной ём�
кости крови и более 90% — плазмы и интер�
стициальной жидкости. Гидрокарбонатный
буфер внеклеточной жидкости состоит из сме�
си угольной кислоты — H

2
СO

3
 и гидрокарбо�

ната натрия — NaHCO
3
. В клетках в состав соли

угольной кислоты входят калий и магний.

Òàáëèöà 2-6. Íà÷àëüíûå ñäâèãè è êîìïåíñàòîðíûå ðåàêöèè ïðè íàðóøåíèÿõ êèñëîòíî-ùåëî÷íîãî ðàâíîâåñèÿ

Нарушение КЩРНарушение КЩРНарушение КЩРНарушение КЩРНарушение КЩР Начальный сдвиг КЩРНачальный сдвиг КЩРНачальный сдвиг КЩРНачальный сдвиг КЩРНачальный сдвиг КЩР Реакция компенсацииРеакция компенсацииРеакция компенсацииРеакция компенсацииРеакция компенсации

Дыхательный ацидоз ↓ pH, ↑ pCO
2

↑ HCO
3

–

Дыхательный алкалоз ↑ pH, ↓ pCO
2

↓ HCO
3

–

Негазовый ацидоз ↓ pH ↓ HCO
3

– ↓ pCO
2

Негазовый алкалоз ↑ pH ↑ HCO
3
− ↑ pCO

2
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три четверти буферной ёмкости внутриклеточ�
ной жидкости.

Компонентами белкового буфера являются
слабодиссоциирующий белок с кислыми свой�
ствами (белок�COOH) и соли сильного осно�
вания (белок�COONa). При нарастании уров�
ня кислот они взаимодействуют с солью белка
с образованием нейтральной соли и слабой
кислоты. При увеличении концентрации осно�
ваний реакция их происходит с белком с
кислыми свойствами. В результате вместо силь�
ного основания образуется слабоосновная
соль.

ГГГГГемоглобиноваяемоглобиноваяемоглобиноваяемоглобиноваяемоглобиновая бубубубубуфернаяфернаяфернаяфернаяферная системасистемасистемасистемасистема

Гемоглобиновая буферная система — наиболее
ёмкий буфер крови — составляет более поло�
вины всей её  буферной ёмкости.  Гемо�
глобиновый буфер состоит из кислого компо�
нента — оксигенированного Hb — HbO

2
 и

основного — неоксигенированного. HbO
2
 при�

мерно в 80 раз сильнее диссоциирует с отдачей
в среду H+, чем Hb. Соответственно, он боль�
ше связывает катионов, главным образом K+.

Основная роль гемоглобиновой буферной системы
заключается в её участии в транспорте CO

2
 от тка�

ней к лёгким.

•  В капиллярах большого круга кровообращения HbO
2
 от�

даёт кислород. В эритроцитах CO
2
 взаимодействует с H

2
O

и образуется H
2
CO

3
. Эта кислота диссоциирует на HCO

3
–

и H+, который соединяется с Hb. Анионы HCO
3

– из эрит�
роцитов выходят в плазму крови, а в эритроциты посту�
пает эквивалентное количество анионов Cl–. Остающи�
еся в плазме крови ионы Na+ взаимодействуют с HCO

 3
–

и благодаря этому восстанавливают её щелочной резерв.

•  В капиллярах лёгких, в условиях низкого pСО
2
 и высоко�

го pО
2
, Hb присоединяет кислород с образованием HbO

2
.

Карбаминовая связь разрывается, в связи с чем высво�
бождается CO

2
. При этом HCO

3
– из плазмы крови по�

ступает в эритроциты (в обмен на ионы Cl–) и взаимо�
действует с H+, отщепившимся от Hb в момент его
оксигенации. Образующаяся H

2
CO

3
 под влиянием кар�

боангидразы расщепляется на CO
2
 и H

2
O. CO

2
 диф�

фундирует в альвеолы и выводится из организма.

КарбонатыКарбонатыКарбонатыКарбонатыКарбонаты костнойкостнойкостнойкостнойкостной тканитканитканитканиткани

Карбонаты костной ткани функционируют как
депо для буферных систем организма. В костях
содержится большое количество солей уголь�
ной кислоты: карбонаты кальция, натрия, ка�
лия и др. При остром увеличении содержания
кислот (например, при острой сердечной, ды�
хательной или почечной недостаточности,
шоке, коме и других состояниях) кости могут
обеспечивать до 30–40% буферной ёмкости.

Высвобождение карбоната кальция в плазму
крови способствует эффективной нейтрализа�
ции избытка H+. В условиях хронической на�
грузки кислыми соединениями (например,
при хронической сердечной, печёночной, по�
чечной, дыхательной недостаточности) кости
могут обеспечивать до 50% буферной ёмкости
биологических жидкостей организма.

ФФФФФИЗИОЛОГИИЗИОЛОГИИЗИОЛОГИИЗИОЛОГИИЗИОЛОГИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ МЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫ

Наряду с мощными и быстродействующими
химическими системами в организме функци�
онируют органные механизмы компенсации и
устранения сдвигов КЩР. Для их реализации
и достижения необходимого эффекта требует�
ся больше времени — от нескольких минут до
нескольких часов. К наиболее эффективным
физиологическим механизмам регуляции
КЩР относят процессы, протекающие в лёг�
ких, почках, печени и ЖКТ.

ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие

Лёгкие обеспечивают устранение или уменьше�
ние сдвигов КЩР путём изменения объёма
альвеолярной вентиляции. Это достаточно мо�
бильный механизм — уже через 1–2 мин после
изменения объёма альвеолярной вентиляции
компенсируются или устраняются сдвиги
КЩР.

•  Причиной изменения объёма дыхания является прямое
или рефлекторное изменение возбудимости нейронов
дыхательного центра.

•  Снижение рН в жидкостях организма (плазма крови,
ликвор) является специфическим рефлекторным сти�
мулом увеличения частоты и глубины дыхательных
движений. Вследствие этого лёгкие выделяют избы�
ток CO

2
 (образующийся при диссоциации угольной

кислоты). В результате содержание H+ (HCO
3

– + H+ =
=H

2
CO

3
 → H

2
O + CO

2
) в плазме крови и других жидко�

стях организма снижается.

•  Повышение рН в жидких средах организма снижает воз�
будимость инспираторных нейронов дыхательного цен�
тра. Это приводит к уменьшению альвеолярной венти�
ляции и выведению из организма CO

2
, т.е. к гиперкапнии.

В связи с этим в жидких средах организма возрастает
уровень угольной кислоты, диссоциирующей с
образованием H+, — показатель рН снижается.

Следовательно, система внешнего дыхания до�
вольно быстро (в течение нескольких минут)
способна устранить или уменьшить сдвиги рН
и предотвратить развитие ацидоза или алка�
лоза: увеличение вентиляции лёгких в два раза
повышает рН крови примерно на 0,2; сниже�
ние вентиляции на 25% может уменьшить рН
на 0,3–0,4.
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ПочкиПочкиПочкиПочкиПочки

Почки обеспечивают активное выведение из орга�
низма с мочой ряда веществ с кислыми или основ�
ными свойствами, а также поддерживают концент�
рацию бикарбонатов крови. К главным механизмам
уменьшения или устранения сдвигов КЩР крови,
реализуемых нефронами почек, относят ацидоге�
нез, аммониогенез, секрецию фосфатов и
K+,Na+�обменный механизм.

•  АцидогенезАцидогенезАцидогенезАцидогенезАцидогенез. Этот энергозависимый процесс, про�
текающий в эпителии дистальных отделов нефро�
на и собирательных трубочек, обеспечивает секре�
цию в  просвет  канальцев H + в  обмен на
реабсорбируемый Na+.

Количество секретируемого H+ эквивалентно его ко�
личеству, попадающему в кровь с нелетучими кис�
лотами и H

2
CO

3
. Реабсорбированный из просвета

канальцев в плазму крови Na+ участвует в регенера�
ции плазменной гидрокарбонатной буферной сис�
темы.

•  АммониогенезАммониогенезАммониогенезАммониогенезАммониогенез, как и ацидогенез, реализует эпите�
лий канальцев нефрона и собирательных трубочек.
Аммониогенез осуществляется путём окислительно�
го дезаминирования аминокислот, преимущественно
(примерно 2/3) — глутаминовой, в меньшей мере —
аланина, аспарагина, лейцина, гистидина. Образую�
щийся при этом аммиак диффундирует в просвет ка�
нальцев. Там NH

3
+ присоединяет ион H+ с образова�

нием иона аммония (NH
4

+). Ионы NH
4

+ замещают
Na+ в солях и выделяются преимущественно в виде
NH

4
Cl и (NH

4
)

2
SO

4
. В кровь при этом поступает эк�

вивалентное количество гидрокарбоната натрия, обес�
печивающего регенерацию гидрокарбонатной буфер�
ной системы.

•  Секреция фосфатов осуществляется эпителием дис�
тальных канальцев при участии фосфатной буфер�
ной системы:

Na
2
HPO

4
 + H

2
CO

3
 ⇔ NaH

2
PO

4
 + NaHCO

3

Образующийся гидрокарбонат натрия реабсорбиру�
ется в кровь и поддерживает гидрокарбонатный бу�
фер, а NaH

2
PO

4
 выводится из организма с мочой.

•  ККККК+++++,NaNaNaNaNa+++++�обменный�обменный�обменный�обменный�обменный механизммеханизммеханизммеханизммеханизм, реализуемый в дис�
тальных отделах нефрона и начальных участках со�
бирательных трубочек, обеспечивает обмен Na+ пер�
вичной мочи на K+,  выводящийся в неё
эпителиальными клетками. Реабсорбированный
Na+ в жидких средах организма участвует в регене�
рации гидрокарбонатной буферной системы.
K+,Na+�обмен контролируется альдостероном. Бо�
лее того, альдостерон регулирует (увеличивает)
объём секреции и экскреции H+.

Таким образом, почечные механизмы устранения
или уменьшения сдвигов КЩР осуществляются
путём экскреции H+ и восстановления резерва
гидрокарбонатной буферной системы в жидких
средах организма.

ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень

Печень играет существенную роль в компенса�
ции сдвигов КЩР. В ней действуют, с одной сто�
роны, общие внутри� и внеклеточные буферные
системы (гидрокарбонатная, белковая и др.), с
другой стороны, в гепатоцитах осуществляются
различные реакции метаболизма, имеющие пря�
мое отношение к устранению расстройств КЩР.

•  Синтез белков крови, входящих в белковую буфер�
ную систему. В печени образуются все альбумины, а
также фибриноген, протромбин, проконвертин, про�
акцелерин, гепарин, ряд глобулинов и ферментов.

•  Образование аммиака, способного нейтрализовать
кислоты как в самих гепатоцитах, так и в плазме кро�
ви и в межклеточной жидкости.

•  Синтез глюкозы из неуглеводных веществ — ами�
нокислот, глицерина, лактата, пирувата. Включе�
ние этих органических нелетучих кислот при обра�
зовании глюкозы обеспечивает  снижение их
содержания в клетках и биологических жидкостях.
Так, молочная кислота, которую многие органы и
ткани не способны метаболизировать, в гепатоци�
тах примерно на 80% трансформируется в H

2
O и

CO
2
, а оставшееся количество ресинтезируется в

глюкозу. Таким образом, лактат превращается в
нейтральные продукты.

•  Выведение из организма нелетучих кислот — глюку�
роновой и серной при детоксикации продуктов мета�
болизма и ксенобиотиков.

•  Экскреция в кишечник кислых и основных веществ с
жёлчью.

ЖелудокЖелудокЖелудокЖелудокЖелудок иииии кишечниккишечниккишечниккишечниккишечник

Желудок участвует в демпфировании сдвигов
КЩР главным образом путём изменения секре�
ции соляной кислоты: при защелачивании жид�
ких сред организма этот процесс тормозится, а
при закислении — усиливается. Кишечник спо�
собствует уменьшению или устранению сдвигов
КЩР посредством:

•  секреции кишечного сока, содержащего большое ко�
личество гидрокарбоната. При этом в плазму крови
поступает H+;

•  изменения количества всасываемой жидкости. Это
способствует нормализации водного и электролит�
ного баланса в клетках, во внеклеточной и других
биологических жидкостях и как следствие — норма�
лизации рН;

•  реабсорбции компонентов буферных систем (Na+, K+,
Ca2+, Cl–, HCO

3
–).

ПоджелудочнаяПоджелудочнаяПоджелудочнаяПоджелудочнаяПоджелудочная железажелезажелезажелезажелеза способствует компенса�
ции сдвигов КЩР при помощи гидрокарбоната.
Его секреция увеличивается при алкалозах и
уменьшается в условиях ацидоза.
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Расстройства КЩР классифицируют по несколь�
ким критериям (табл. 2�7).

АцидозАцидозАцидозАцидозАцидоз (МКБ: E87.2 Ацидоз) — форма наруше�
ния КЩР, характеризующаяся относительным
или абсолютным избытком в организме кислот.
В крови при ацидозе наблюдаются абсолютное
или относительное повышение [Н+] и уменьше�
ние рН ниже нормы (условно — ниже средней
величины рН, принимаемой за 7,39).

АлкалозАлкалозАлкалозАлкалозАлкалоз (МКБ: E87.3 Алкалоз) — форма нару�
шения КЩР, характеризующаяся относительным
или абсолютным избытком в организме основа�
ний. В крови при алкалозе отмечается абсолют�
ное или относительное снижение [Н+] или уве�
личение рН (условно — выше средней величины
рН, принимаемой за 7,39).

ГГГГГазовыйазовыйазовыйазовыйазовый ацидозацидозацидозацидозацидоз характеризуется снижением рН кро�
ви и гиперкапнией (повышением рСО

2
 крови более

40 мм рт.ст.). При этом линейной зависимости между
степенью гиперкапнии и клиническими признаками
респираторного ацидоза нет. Последние во многом оп�
ределяются причиной гиперкапнии, особенностями ос�
новного заболевания и реактивностью организма па�
циента.

ГГГГГазовыйазовыйазовыйазовыйазовый алкалозалкалозалкалозалкалозалкалоз характеризуется увеличением рН и ги�
покапнией (снижением рСО

2
 крови до 35 мм рт.ст. и

более).

НегазовыйНегазовыйНегазовыйНегазовыйНегазовый ацидозацидозацидозацидозацидоз — наиболее частая и опасная фор�
ма нарушения КЩР. Такой ацидоз может наблюдать�
ся при сердечной недостаточности, многих типах ги�
поксии, нарушениях функций печени и почек по
нейтрализации и экскреции кислых веществ, истоще�
нии буферных систем (например, в результате крово�
потери или гипопротеинемии), введении в организм
веществ, содержащих избыток ионов водорода, и при
других состояниях.

НегазовыйНегазовыйНегазовыйНегазовыйНегазовый алкалозалкалозалкалозалкалозалкалоз характеризуется повышением рН
крови и увеличением концентрации бикарбоната в кро�
ви и в других жидкостях организма.

ÂÀÐÈÀÍÒÛ ÑÌÅÐÒÈ ÊËÅÒÎÊ*
Смерть клеток в организме может развиваться
по двум принципиально различным путям: во�
первых, в результате необратимых (летальных)
повреждений клетки под действием повреж�
дающих факторов; во�вторых, без предваритель�
ного развития летальных повреждений клетки,
а в ряде случаев и без каких�либо поврежде�
ний, но в результате включения генетической
программы смерти, предопределяющей гибель
клетки.

НННННЕКРОЗЕКРОЗЕКРОЗЕКРОЗЕКРОЗ

Смерть клеток в результате действия повреж�
дающих факторов в ходе болезней, а также при
летальных воздействиях экзогенных агентов,
сопровождающихся активацией гидролитичес�
ких ферментов и приводящих к развитию нео�
братимых повреждений клеток, называется в
патологии некрозом.

АААААПОПТПОПТПОПТПОПТПОПТОЗОЗОЗОЗОЗ

Смерть клеток без предварительных необратимых
повреждений клеток, но в результате включе�
ния генетической программы, предопределя�
ющей их гибель, была названа запрограмми�
рованной клеточной смертью в 1964 г. [51].
Запрограммированная клеточная гибель встре�
чается в случаях, когда при развитии, росте и
выживании тканей, а также при конструирова�
нии развивающихся структур в ходе морфоге�

Òàáëèöà 2-7. Âèäû íàðóøåíèé êèñëîòíî-ùåëî÷íîãî ðàâíîâåñèÿ

Критерии Виды нарушений КЩР
Направленность изменений [H+] и
рН

Ацидозы, алкалозы

Причины, вызвавшие нарушения
КЩР

Эндогенные, экзогенные

Степень компенсированности
нарушений КЩР

Компенсированные, субкомпенсированные, некомпенсированные

Причины и механизмы развития
нарушений КЩР

Газовые

Негазовые метаболические, выделительные (почечные, желудочные,
кишечные), экзогенные

Смешанные (комбинированные)

* Автор раздела «Варианты смерти клеток» — Е.А. Коган.
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неза возникает необходимость избавиться от
части клеток (в том числе от повреждённых и
закончивших свой жизненный цикл). Возни�
кает парадоксальная ситуация: клетка жертву�
ет своей жизнью, идёт на самоубийство ради
сохранения целого — ткани, органа, организ�
ма. Таким образом, биологическое значение
программной клеточной гибели заключается в
поддержании жизни.

Запрограммированная клеточная гибель явля�
ется составной частью таких биологических
процессов, как эмбриональное развитие, мор�
фогенез и метаморфоз организмов. В много�
клеточных организмах баланс между запрог�
раммированной клеточной гибелью и митозом
и обеспечивает тканевый гомеостаз.

Термины «запрограммированная клеточная ги�
бель» и «апоптоз» не являются синонимами.
Термин «запрограммированная клеточная ги�
бель» используют в литературе как в узком, так
и в широком смысле этого слова.

•  В узком смысле запрограммированная клеточ�
ная гибель противопоставляется апоптозу,
поскольку первая совершается в норме в ходе
развития организма и при обеспечении тка�
невого гомеостаза. В то же время апоптоз —
самоубийство клетки — развивается в усло�
виях патологии.

•  В широком смысле понятие «запрограммиро�
ванная клеточная гибель» подразумевает не
только смерть клетки путём апоптоза, но и ряд
других видов клеточной гибели: вакуолярная,

или аутофагическая, атрофическая смерть, а
также гибель по достижении клеткой терми�
нальной дифференцировки (рис. 2�17).

Íåêðîç
Некроз (от греч. necros — мёртвый) — омерт�
вение, гибель клеток и тканей в живом орга�
низме в ответ на повреждение, сопровождаю�
щееся активацией гидролитических ферментов
и развитием аутолиза.

Понятие «некроз» является видовым по отно�
шению к более общему понятию «смерть». Не�
кроз — гибель части живого организма, тогда
как целое — организм — остаётся живым. На�
против, термин «смерть» используется для
обозначения прекращения жизнедеятельнос�
ти организма в целом. Территория некроза мо�
жет быть различной. Некроз может захватывать
отдельные участки тела, целые органы, ткани,
группы клеток и отдельную клетку [150]. В на�
стоящее время сформировалось также понятие
о фокальном некрозе, когда речь идёт о гибели
части клетки. Некроз развивается, как прави�
ло, при действии повреждающего фактора.

Некроз происходит только в условиях патоло�
гии, может иметь самостоятельное значение, а
также завершать или входить в качестве одно�
го из важнейших элементов в такие патологи�
ческие процессы, как дистрофии, воспаление,
расстройства кровообращения, опухолевый
рост и др.

Ðèñ. 2-17. Âèäû êëåòî÷íîé ãèáåëè.
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ÝÒÈÎËÎÃÈß È ÏÀÒÎÃÅÍÅÇ ÍÅÊÐÎÇÀ

Выделяют пять основных этиологических фак�
торов некроза: травматический, токсический,
трофоневротический, аллергический и сосуди�
стый. Перечисленные факторы могут оказывать
или непосредственное действие на ткань, или
опосредованное — через сосудистую, нервную
и иммунную системы. Этиологический прин�
цип и лёг в основу классификации видов некро�
за. По механизму действия этиологического
фактора некроз может быть прямым и непря�
мым. Прямой некроз может быть травматичес�
ким и токсическим. Непрямой некроз — тро�
фоневротическим,  аллергическим и
сосудистым.

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ ВИДОВВИДОВВИДОВВИДОВВИДОВ НЕКРОЗАНЕКРОЗАНЕКРОЗАНЕКРОЗАНЕКРОЗА

ТТТТТравматическийравматическийравматическийравматическийравматический некрознекрознекрознекрознекроз является результатом
прямого действия на ткань физических (ме�
ханических, температурных, вибрационных,
радиационных и др.) и химических (кислот,
щелочей и др.) факторов.

ТТТТТоксическийоксическийоксическийоксическийоксический некрознекрознекрознекрознекроз развивается при действии
на ткани токсических факторов бактериаль�
ной и другой природы.

ТТТТТрофоневротическийрофоневротическийрофоневротическийрофоневротическийрофоневротический некрознекрознекрознекрознекроз развивается при
нарушении циркуляции и иннервации тка�
ней при заболеваниях центральной и пери�
ферической нервной системы. Примером
трофоневротического некроза могут служить
пролежни.

АллергическийАллергическийАллергическийАллергическийАллергический некрознекрознекрознекрознекроз. Аллергический некроз
является результатом иммунного цитолиза
тканей в ходе реакций гиперчувствительнос�
ти немедленного и замедленного типов (ГНТ
и ГЗТ соответственно). Классическим приме�
ром аллергического некроза при ГНТ с
участием иммунных комплексов, содержащих
комплемент, может служить фибриноидный
некроз при феномене Артюса. Иммунный
цитолиз с участием T�лимфоцитов�киллеров
и макрофагов приводит к развитию некроза
ткани печени при хроническом активном ге�
патите.

СосудистыйСосудистыйСосудистыйСосудистыйСосудистый некрознекрознекрознекрознекроз связан с абсолютной или
относительной недостаточностью циркуля�
ции в артериях, венах и лимфатических со�
судах. Наиболее частая форма сосудистого
некроза обусловлена нарушением кровообра�
щения в артериях в связи с их тромбозом, эм�
болией, длительным спазмом, а также с фун�
кциональным перенапряжением органа в
условиях гипоксии. Недостаточная циркуля�

ция в ткани вызывает её ишемию, гипоксию
и развитие ишемического некроза, патогенез
которого связан не только с гипоксическими,
но и реперфузионными механизмами.

МММММЕХАНИЗМЫЕХАНИЗМЫЕХАНИЗМЫЕХАНИЗМЫЕХАНИЗМЫ НЕКРОЗАНЕКРОЗАНЕКРОЗАНЕКРОЗАНЕКРОЗА

Механизмы некроза (рис. 2�18) отличаются от
механизмов аутолиза, они разнообразны, во
многом зависят от характера повреждающего
фактора и структурно�функциональных осо�
бенностей клеток, тканей и органов, в которых
развивается некроз. Конечный результат всех
патогенетических механизмов некроза — воз�
никновение внутриклеточного хаоса. Из всего
многообразия патогенетических путей некро�
за, вероятно, можно выделить пять наиболее
значимых: 1) связывание клеточных белков с
убиквитином, 2) дефицит АТФ, 3) генерация
активных форм кислорода, 4) нарушение каль�
циевого гомеостаза и 5) потеря клеточными
мембранами селективной проницаемости.

•  Убиквитин — один из наиболее консерватив�
ных белков — в составе протеосом формиру�
ет ковалентные связи с остатками лизина по�
липептидных цепочек других белков. Синтез
убиквитина, как и белков из семейства бел�
ков теплового шока, потенцируют различные
повреждения. Так, в клетках ЦНС при болез�
ни Альцхаймера и болезни Паркинсона, а
также в гепатоцитах при алкогольном пора�
жении печени обнаруживают протеосомы —
комплексы белков с убиквитином. Такие

Ðèñ. 2-18. Ìåõàíèçìû íåêðîçà.
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комплексы в гепатоцитах издавна известны
как тельца Мэллори.

•  Дефицит АТФ постоянно обнаруживается в
гибнущих клетках. Долгое время полагали, что
основной причиной некроза кардиомиоцитов
при ишемии является снижение образования
макроэргических соединений до определённо�
го уровня. В последние годы было показано, что
в ишемическом повреждении участвуют и дру�
гие механизмы. Так, если ишемизированный
миокард подвергнуть реперфузии, то некроти�
ческие изменения наступают гораздо быстрее
и в больших масштабах. Описанные изменения
были названы реперфузионными повреждени�
ями. Использование ингибиторов кальция (та�
ких как хлорпромазин) и антиоксидантов, не�
смотря на низкий уровень АТФ, уменьшает
реперфузионные повреждения, что указывает
на то, что для развития некроза одного дефи�
цита АТФ ещё недостаточно.

•  Генерация активных форм кислорода (синглет�
ный кислород, супероксид анион�радикал,
анион гидроксила, пероксид водорода и др.)
постоянно происходит в живых клетках. Всту�
пая во взаимодействия с липидами мембран,
молекулами ДНК, вызывая оксидативный
стресс, активные формы кислорода повышают
проницаемость мембран, ингибируют катион�
ные насосы, потенцируют дефицит АТФ и из�
быток внутриклеточного кальция, что приво�
дит к развитию повреждения клетки и ткани.
Наибольшее значение активные формы кисло�
рода играют в патогенезе некроза пневмоцитов
при дистресс�синдроме новорождённых, разви�
вающемся в результате оксигенотерапии, репер�
фузионных повреждений при инфаркте миокар�
да и некрозе гепатоцитов при передозировке
парацетамола.

•  Нарушения кальциевого гомеостаза характери�
зуются накоплением внутриклеточного каль�
ция в гибнущих клетках. В живых клетках внут�
риклеточная концентрация ионов кальция
примерно в тысячу раз меньше по сравнению с
внеклеточной. Инициальные изменения при
повреждении связаны с нарушением работы
катионных помп в связи с дефицитом АТФ.
При этом кальций накапливается внутри кле�
ток, прежде всего в митохондриях. Происходит
активация Ca2+�зависимых протеаз и фосфоли�
паз, что приводит к необратимым повреждени�
ям мембран (митохондриальных, цитоплазма�
тических), к ещё большим нарушениям их
проницаемости и смерти клетки.

•  Потеря способности к избирательной прони�
цаемости цитоплазматических мембран явля�
ется одним из характерных признаков некроза
при воздействии комплемента, вирусных ин�
фекциях и гипоксических повреждениях. При
этом происходит повреждение трансмембран�
ных белков, рецепторов и ферментных систем,
регулирующих прохождение в клетку опреде�
лённых веществ. При воздействии комплемен�
та и перфоринов в цитоплазматическую мемб�
рану встраиваются протеиновые полимеразы.
Литические вирусы также взаимодействуют с
липидами мембран, встраивают в них белки
вирусных капсидов, что приводит к разруше�
нию цитоплазматических мембран в момент
выхода вируса из инфицированной клетки. В
клетках, подвергшихся ишемии, нарушается
расположение трансмембранных белков с фор�
мированием характерных белковых «гипокси�
ческих» уплотнений.

ÌÎÐÔÎÃÅÍÅÇ ÍÅÊÐÎÇÀ

Некротический процесс проходит ряд морфо�
генетических стадий: паранекроз, некробиоз,
смерть клетки, аутолиз.

ПаранекрозПаранекрозПаранекрозПаранекрозПаранекроз — подобные некротическим, но
обратимые изменения.

НекробиозНекробиозНекробиозНекробиозНекробиоз — необратимые дистрофические
изменения, характеризующиеся преоблада�
нием катаболических реакций над анаболи�
ческими.

СмертьСмертьСмертьСмертьСмерть клеткиклеткиклеткиклеткиклетки, время которой установить
трудно.

АААААутолизутолизутолизутолизутолиз — разложение мёртвого субстрата под
действием гидролитических ферментов по�
гибших клеток и клеток воспалительного
инфильтрата.

КККККРИТЕРИИРИТЕРИИРИТЕРИИРИТЕРИИРИТЕРИИ СМЕРТИСМЕРТИСМЕРТИСМЕРТИСМЕРТИ КЛЕТКИКЛЕТКИКЛЕТКИКЛЕТКИКЛЕТКИ

Установление момента смерти клетки, необра�
тимого её повреждения имеет важное теорети�
ческое и клиническое значение при решении
вопроса о жизнеспособности тканей, подлежа�
щих хирургическому удалению, а также в транс�
плантологии. Однозначного ответа на этот
вопрос пока не  существует.  В
токсикологической практике критерием жиз�
неспособности тканей является, например, со�
хранность способности клеток к пролифера�
ции. Но можно ли считать клетку погибшей,
если она находится в фазе покоя G

1
, может диф�

ференцироваться и оставаться жизнеспособной
ещё длительное время, как это и происходит с
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большинством клеток многоклеточных орга�
низмов. Предлагается также использовать ме�
тод in vitro для установления гибели клеток и
тканей, основанный на захвате ими различных
красителей (трипанового синего и др.). Метод
захвата краски также не может служить досто�
верным критерием оценки смерти клетки, так
как скорее связан с повреждением цитоплаз�
матической мембраны, а не с некрозом. Как
видно, достоверных функциональных тестов
для установления момента смерти клеток пока
ещё не разработано.

Для определения смерти клетки наиболее час�
то используют морфологические критерии. Та�
кими достоверными критериями необратимо�
сти повреждения клетки в  ЭМ являются
отложения в митохондриях электроноплотных
депозитов, содержащих белки и соли кальция,
и разрушение их внутренних мембран. В СМ
изменения в структуре клетки становятся ви�
димыми лишь на стадии аутолиза. Поэтому,
говоря о микроскопических признаках некро�
за, мы фактически говорим о морфологичес�
ких изменениях на стадии аутолиза.

ÌÎÐÔÎËÎÃÈß ÍÅÊÐÎÇÀ

МММММАКРОСКОПИАКРОСКОПИАКРОСКОПИАКРОСКОПИАКРОСКОПИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИ НЕКРОЗАНЕКРОЗАНЕКРОЗАНЕКРОЗАНЕКРОЗА

Общими для всех форм некроза являются из�
менения цвета, консистенции и в ряде случа�
ев — запаха некротических тканей. Некроти�
зированная ткань может иметь плотную и
сухую консистенцию, что наблюдается при
коагуляционном некрозе. Ткань при этом мо�
жет подвергнуться мумификации. В других
случаях мёртвая ткань дряблая, содержит боль�
шое количество жидкости, подвергается мио�
маляции (от греч. malakas — мягкий). Такой
некроз по консистенции называется коллик�
вационным.

Цвет некротических масс зависит от наличия
примесей крови и различных пигментов, а так�
же обусловлен развитием на границе между
мёртвой и живой тканью зоны демаркацион�
ного воспаления, имеющей красно�бурый цвет.
Мёртвая ткань бывает белой или желтоватой,
нередко окружена красно�бурым венчиком.
При пропитывании некротических масс кровью
они могут приобретать окраску от красной до
бурой, жёлтой и зелёной (в зависимости от
преобладания в них тех или иных гемоглобин�
ных пигментов). В некоторых случаях фокусы
некроза прокрашиваются жёлчью. При гнило�

стном расплавлении мёртвая ткань издаёт ха�
рактерный дурной запах.

По цвету инфаркт может быть белым (селезён�
ка, головной мозг), белым с геморрагическим
венчиком (сердце, почки) и красным (гемор�
рагическим). Геморрагический венчик форми�
руется за счёт зоны демаркационного воспале�
ния,  которая закономерно возникает  на
границе мёртвых и живых тканей. Красный
цвет инфаркта обусловлен пропитыванием не�
кротических тканей кровью, как это бывает при
инфарктах лёгкого на фоне хронического ве�
нозного полнокровия.

МММММИКРОСКОПИИКРОСКОПИИКРОСКОПИИКРОСКОПИИКРОСКОПИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИ НЕКРОЗАНЕКРОЗАНЕКРОЗАНЕКРОЗАНЕКРОЗА

Микроскопические признаки некроза (рис.
2�19, 2�20, 2�21, 2�22 на вклейке) выявляют�
ся как в изменениях ядра, так и цитоплазмы.
Ядра последовательно подвергаются сморщи�
ванию (кариопикноз), распаду на глыбки (ка�
риорексис) и лизируются (кариолизис). Эти
изменения ядер связаны с активацией гидро�
лаз — рибонуклеаз и дезоксирибонуклеаз. В
цитоплазме происходит денатурация и коагу�
ляция белков, обычно сменяемая колликваци�
ей. Коагуляция цитоплазмы сменяется распа�
дом её на глыбки (плазморексис) и лизисом
органелл (плазмолизис). При фокальных из�
менениях говорят о фокальном коагуляцион�
ном некрозе и фокальном колликвационном
некрозе (баллонная дистрофия).

Некроз развивается не только в паренхиматоз�
ных элементах тканей и органов, но и в их стро�
ме. При этом происходит разрушение как кле�
ток, так и нервных окончаний и компонентов
межклеточного матрикса. Расщепление рети�
кулярных, коллагеновых и эластических воло�
кон происходит с участием нейтральных про�
теаз (коллагеназ, эластазы), гликопротеинов —
протеаз, липидов — липаз. При СМ обнару�
живаются распад, фрагментация и лизис рети�
кулярных, коллагеновых и эластических воло�
кон (эластолизис), в некротизированной ткани
нередко откладывается фибрин. Описанные
изменения характерны для фибриноидного
некроза. В жировой ткани некроз носит спе�
цифические черты в связи с накоплением в
некротических массах жирных кислот и мыл,
что ведёт к образованию липогранулём.

Развитие некроза, как правило, сопровожда�
ется возникновением местного демаркаци�
онного острого воспаления, возникновение
которого связывают с выделением некротизи�
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рованной тканью провоспалительных субстан�
ций. Природа этих веществ пока недостаточно
изучена. Имеются указания на генерацию по�
гибающими клетками лейкотриенов — мощных
медиаторов воспаления, образующихся при
перекисном окислении липидов. Кроме того,
компоненты, освобождающиеся при поврежде�
нии митохондрий, являются сильными акти�
ваторами системы комплемента. Сама воспа�
лительная реакция на некроз может вызвать
дополнительные повреждения сохранившихся
в зоне демаркационного воспаления клеток и
тканей. Это особенно важно при инфаркте
миокарда, когда некроз кардиомиоцитов обна�
руживается не только в зоне некроза, но и в
зоне перифокального воспаления, что значи�
тельно увеличивает площадь некроза миокар�
да. Повреждение кардиомиоцитов в зоне де�
маркационного воспаления обусловлено как
реперфузией, так и действием клеток воспали�
тельного инфильтрата — прежде всего ПЯЛ и
макрофагов, генерирующих протеазы и актив�
ные формы кислорода.

Реакция на некроз может быть не только мест�
ной, но и системной. Системная реакция на
некроз связана с синтезом клетками печени
двух белков острой фазы воспаления — С�ре�
активного белка и плазменного белка SAA.
Концентрация С�реактивного белка повышает�
ся в плазме при различных видах повреждения.
Этот белок аккумулируется в некротических
массах и может активировать комплемент по
классическому пути и инициировать разви�
тие демаркационного воспаления. Роль бел�
ка SAA, который может попадать в кровь из
очагов некроза, связана с опсонизированием
хроматина. Этот белок может стать белком�
предшественником при формировании АА�
амилоида.

УУУУУЛЬЛЬЛЬЛЬЛЬТРТРТРТРТРАААААСТРУКТУРНЫЕСТРУКТУРНЫЕСТРУКТУРНЫЕСТРУКТУРНЫЕСТРУКТУРНЫЕ ПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИ НЕКРОЗНЕКРОЗНЕКРОЗНЕКРОЗНЕКРОЗААААА

ЭМ�признаки некроза отражают изменения
органелл клетки.

•  Ядро — агрегация хроматина, фрагментация
фибрилл, полное разрушение.

•  Митохондрии — набухание, уменьшение
плотности гранул матрикса, образование в
нём агрегатов неправильной формы, отложе�
ние солей кальция.

•  Эндоплазматическая сеть — набухание, фраг�
ментация и распад мембранных структур.

•  Полисомы и рибосомы — распад полисом, от�
деление рибосом от поверхности цистерн,

уменьшение чёткости контуров и размеров,
а также количества рибосом.

•  Лизосомы — агрегация мелких плотных гра�
нул матрикса и его просветление, разрыв
мембран.

•  Цитоплазматический матрикс — исчезнове�
ние гранул гликогена, снижение активности
ферментов [134].

ÈÑÕÎÄÛ ÍÅÊÐÎÇÀ

Нередко некроз ткани или органа имеет небла�
гоприятный исход и приводит больного к смер�
ти. Таковы, например, инфаркты миокарда, го�
ловного мозга, некроз коркового вещества
почек, некроз надпочечников, прогрессирую�
щий некроз  печени,  панкреонекроз.  К
неблагоприятным исходам некроза относится
также гнойное расплавление, что может быть
причиной прогрессирования гнойного воспа�
ления вплоть до генерализации инфекционно�
го процесса и развития сепсиса.

Благоприятные исходы некроза связаны с про�
цессами отграничения и репарации, начина�
ющимися и распространяющимися из зоны де�
маркационного воспаления. К ним относятся:
организация или рубцевание (замещение не�
кротических масс соединительной тканью),
инкапсуляция (отграничение некротизирован�
ного участка соединительнотканной капсулой;
при этом некротические массы петрифициру�
ются [пропитываются солями кальция] и ос�
сифицируются [образуется кость]). На месте
колликвационного некроза образуется мезо�
глиальный рубчик (при небольших размерах
некроза) или киста.

ÊËÈÍÈÊÎ-ÌÎÐÔÎËÎÃÈ×ÅÑÊÈÅ ÔÎÐÌÛ
ÍÅÊÐÎÇÀ

Клинико�морфологические формы некроза
выделяют в зависимости от особенностей мор�
фологических и клинических проявлений той
или иной формы некроза, что определяется его
этиологией и структурно�функциональными
особенностями органа, в котором некроз раз�
вивается. Различают следующие виды некро�
за: коагуляционный, казеозный, колликваци�
онный, жировой, инфаркт, гангрену, секвестр
и пролежень.

КоагуляционныйКоагуляционныйКоагуляционныйКоагуляционныйКоагуляционный некрознекрознекрознекрознекроз развивается при низ�
кой активности гидролитических процессов,
высоком содержании белков и низком содер�
жании жидкости в тканях. Примером могут
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служить восковидный, или ценкеровский, не�
кроз мышц при брюшном и сыпном тифе; тво�
рожистый некроз при туберкулёзе, сифилисе,
проказе и лимфогранулематозе; фибриноид�
ный некроз при аллергических и аутоиммун�
ных заболеваниях.

КазеозныйКазеозныйКазеозныйКазеозныйКазеозный (творожистыйтворожистыйтворожистыйтворожистыйтворожистый) некрознекрознекрознекрознекроз является разновид�
ностью коагуляционного некроза и получил своё на�
звание за сходство по консистенции, цвету и виду с
творогом. При химическом анализе в некротических
тканях (помимо большого количества преципитиро�
ванного белка) обнаруживаются и липиды. Встреча�
ется при туберкулёзе. Некрозу подвергаются скопле�
ния клеток моноцитарного происхождения —
гранулёмы. Патогенез казеозного некроза объясня�
ется действием на клетки гранулёмы фактора, выде�
ляющегося самими клетками гранулёмы — ФНОα, а
также факторов микобактерии.

КККККолликвационныйолликвационныйолликвационныйолликвационныйолликвационный некрознекрознекрознекрознекроз развивается в тканях,
богатых жидкостью с высокой активностью
гидролитических ферментов. Классическим
примером может служить очаг серого размяг�
чения головного мозга. Для очагов реперфу�
зии в демаркационной зоне инфаркта миокар�
да также характерно развитие
колликвационного некроза, которому может
предшествовать коагуляционный некроз кар�
диомиоцитов.

ГГГГГангренаангренаангренаангренаангрена (от греч. gangrania — пожар) — некроз
тканей, соприкасающихся с внешней средой.
Ткани имеют чёрную окраску в результате об�
разования сульфида железа из железа Hb и се�
роводорода воздуха. Гангрена может развивать�
ся в различных частях тела, лёгких, кишечнике,
матке. Имеется три разновидности гангрены —
сухая, влажная и пролежень.

СухаяСухаяСухаяСухаяСухая гангренагангренагангренагангренагангрена. Ткани при сухой гангрене мумифици�
руются, на границе с сохранной живой тканью чётко
определяется зона демаркационного воспаления.
Встречается в конечностях и на теле при атероскле�
розе, отморожениях и ожогах, болезни Рейно и виб�
рационной болезни, при тяжёлых инфекциях.

ВлажнаяВлажнаяВлажнаяВлажнаяВлажная гангренагангренагангренагангренагангрена возникает в тканях при действии
гнилостных микроорганизмов. Ткань набухает, ста�
новится отёчной, издаёт зловонный запах, демарка�
ционная зона не определяется. Влажная гангрена
встречается в лёгких, кишечнике и матке. У ослаб�
ленных корью детей влажная гангрена может раз�
виться на коже щёк, промежности и называется но�
мой (от греч. nome — водяной рак).

ПролеженьПролеженьПролеженьПролеженьПролежень является разновидностью гангрены тро�
фоневротического генеза. Возникает в местах наи�
большего давления у ослабленных больных, страда�
ющих сердечно�сосудистыми, инфекционными,
онкологическими и нервными заболеваниями. Ло�
кализуются пролежни обычно на участках тела, под�
вергающихся у лежачих больных наибольшему дав�
лению.

СеквестрСеквестрСеквестрСеквестрСеквестр — участок мёртвой ткани, который не
подвергается аутолизу, не замещается соедини�
тельной тканью и свободно располагается сре�
ди живых тканей. Секвестры обычно вызывают
развитие гнойного воспаления и могут удалять�
ся через образующиеся при этом свищевые
ходы. Секвестрации чаще подвергается костная
ткань, однако секвестры, хотя и редко, но мо�
гут обнаруживаться и в мягких тканях.

ИнфарктИнфарктИнфарктИнфарктИнфаркт (от лат. infarcire — начинать, набивать)
— сосудистый некроз (ишемический). Причи�
ны инфаркта — тромбоз, эмболия, длительный
спазм артерий и функциональное перенапря�
жение органа в условиях гипоксии (недостаточ�
ности коллатерального кровообращения). Раз�
личают инфаркты по форме и цвету. Форма
инфаркта зависит от ангиоархитектоники орга�
на и развитости коллатерального кровообраще�
ния и может быть клиновидной и неправиль�
ной. Клиновидная форма инфаркта характерна
для органов с магистральным типом ветвления
сосудов и со слабо развитыми коллатералями
(селезёнка, почка, лёгкое). Неправильная фор�
ма инфаркта наблюдается в органах с рассып�
ным или смешанным типом ветвления артерий
(миокард, головной мозг).

Àïîïòîç
Термин апоптоз (от греч. apoptosis — листо�
пад) предложен в 1972 г. [46] для обозначения
особого вида запрограммированной смерти от�
дельных клеток, морфологически отличного от
некроза, который авторы образно сравнили с
падением увядших листьев с деревьев.

ÝÒÈÎËÎÃÈß ÀÏÎÏÒÎÇÀ

Причины и условия развития апоптоза много�
образны. Апоптоз закономерно развивается
как в норме, так и при патологии в ходе под�
держания тканевого гомеостаза, развития им�
мунных реакций, элиминации повреждённых
клеток, при старении.

АААААПОПТПОПТПОПТПОПТПОПТОЗОЗОЗОЗОЗ ВВВВВ НННННОРМЕОРМЕОРМЕОРМЕОРМЕ

Основная биологическая роль апоптоза в нор�
ме — установление равновесия между процес�
сами пролиферации и гибели клеток (рис.
2�23), что в одних ситуациях обеспечивает ста�
бильное состояние организма при сбалансиро�
ванности пролиферации и апоптоза клеток, в
других — рост при преобладании пролифера�
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ции над апоптозом, в третьих — атрофию тка�
ней (вследствие относительного усиления апоп�
тоза по сравнению с пролиферацией).

В норме апоптоз наблюдается на стадиях пре�
имплантации и имплантации плодного яйца,
органогенеза, а также морфогенеза. Исчезно�
вение клеток путём апоптоза хорошо докумен�
тировано при инволюции мюллерова и воль�
фова протоков, межпальцевых перепонок, при
формировании просветов в полостных органах
(например, в сердце). Апоптоз наблюдается

при атрофии зрелых тканей под влиянием или
при отмене эндокринных стимулов при росте
и старении организма. В качестве примеров
апоптоза в норме могут быть приведены возра�
стная атрофия тимуса, возрастная инволюция
ткани эндометрия и предстательной железы,
МЖ после прекращения лактации. Классичес�
ким примером может служить апоптоз В� и T�
лимфоцитов после прекращения действия на
них стимулирующего действия соответствую�
щих цитокинов при завершении иммунных ре�
акций.

АААААПОПТПОПТПОПТПОПТПОПТОЗОЗОЗОЗОЗ ВВВВВ ПАПАПАПАПАТТТТТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИИГИИГИИГИИГИИ

Значение апоптоза в патологии велико. Пола�
гают, что все этиологические факторы, вызы�
вающие некроз, в небольших дозах и при крат�
ковременном воздействии способны вызывать
и апоптоз (термические факторы, радиация,
цитотоксические противораковые ЛС, гипок�
сия).

ÏÀÒÎÃÅÍÅÇ ÀÏÎÏÒÎÇÀ

Патогенез апоптоза (рис. 2�24) включает био�
химические и генетические механизмы его ре�
гуляции.

Ðèñ. 2-23. Àïîïòîç è ïðîëèôåðàöèÿ.

Ðèñ. 2-24. Ìåõàíèçìû àïîïòîçà. ÔÍÎα — ôàêòîð íåêðîçà îïóõîëè α; Fas — ïîâåðõíîñòíûé ðåöåïòîð ñåìåéñòâà ÔÍÎα;
Fas-L — ëèãàíä Fas; ÔÍÎα-Ð1 — ðåöåïòîð äëÿ ÔÍÎα; FADD — äîìåí ñìåðòè, àññîöèèðîâàííûé ñ Fas; TRADD — äîìåí
ñìåðòè, àññîöèèðîâàííûé ñ ÔÍÎ; RIP — âçàèìîäåéñòâóþùèé ñ ðåöåïòîðîì áåëîê; RAIDD — àññîöèèðîâàííûé ñ RIP áåëîê ñ
äîìåíîì ñìåðòè; FLIP — áåëîê-èíãèáèòîð êàñïàçû; TRAF-2 — àññîöèèðîâàííûé ñ ÔÍÎ áåëîê 2, àêòèâèðóåò ôàêòîð òðàíñ-
êðèïöèè NF-kB; p53 — àíòèîíêîãåí p53 [ïî 7].



6868686868 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 2

БББББИОХИМИИОХИМИИОХИМИИОХИМИИОХИМИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ МЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫ РЕГУЛЯЦИИРЕГУЛЯЦИИРЕГУЛЯЦИИРЕГУЛЯЦИИРЕГУЛЯЦИИ

АПОПТАПОПТАПОПТАПОПТАПОПТОЗОЗОЗОЗОЗААААА

Биохимические механизмы регуляции апопто�
за условно могут быть разделены на четыре
группы.

•  Расщепление белков цистеиновыми протеа�
зами — каспазами.

•  Сшивание белков трансглутаминазами в
единую связанную сеть и обезвоживание кле�
ток за счёт действия селективных транспорт�
ных систем, регулирующих обмен ионов ка�
лия, натрия, хлора и воды. Высказываются
мнения об участии в процессах конденсации
цитоплазмы белков цитоскелета, прежде всего
β�тубулина, усиление синтеза которого отме�
чается в клетках при апоптозе.

•  Разрушение ядра кальций/магнийзависимой
эндонуклеазой, расщепляющей молекулы
ДНК в участках между нуклеосомами, что
приводит к формированию однотипных по
размерам фрагментов ДНК. Масса этих фраг�
ментов кратна массе одной нуклеосомы, со�
стоящей из 200 пар оснований, а каждый
фрагмент содержит от одной до нескольких
нуклеосом. Своеобразное расщепление ДНК
при апоптозе имеет и своё морфологическое
выражение в виде особой структуры хрома�
тина.

•  Повреждение структуры клеточной мембра�
ны, сопровождающееся перемещением фос�
фатидилсерина с внутренней на наружную
поверхность цитолеммы.

Изменение химической организации цитолем�
мы при апоптозе имеет решающее значение в
распознавании и немедленном фагоцитозе
апоптозных телец соседними клетками, что
предупреждает попадание различных биологи�
чески активных субстанций в окружающую сре�
ду и тем самым предотвращает воспалительную
и другие патологические реакции.

ГГГГГЕНЕТИЕНЕТИЕНЕТИЕНЕТИЕНЕТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ МЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫ РЕГУЛЯЦИИРЕГУЛЯЦИИРЕГУЛЯЦИИРЕГУЛЯЦИИРЕГУЛЯЦИИ АПОПТАПОПТАПОПТАПОПТАПОПТОЗОЗОЗОЗОЗААААА

Большая группа генов и их белковых продук�
тов регулирует процессы апоптоза в клетках
(см. рис. 2�24). В соответствии с фазами (ста�
диями) апоптоза эти гены и продукты их эксп�
рессии условно можно подразделить на 4 груп�
пы: 1)  передающие сигнал от клеточной
мембраны в клетку, 2) передающие сигнал внут�
ри клетки — контролирующие и интегрирую�
щие, 3) осуществляющие апоптоз, 4) регули�
рующие фагоцитоз апоптозных телец.

11111. ИндуцирующиеИндуцирующиеИндуцирующиеИндуцирующиеИндуцирующие апоптозапоптозапоптозапоптозапоптоз сигналысигналысигналысигналысигналы, как пра�
вило, поступают в клетку через клеточные
мембраны. Ряд веществ посредством взаимо�
действия с соответствующими рецепторами
клеточной мембраны может передавать нега�
тивный сигнал, блокирующий апоптоз (не�
которые гормоны, факторы роста и др.), дру�
гие — позитивный, индуцирующий апоптоз
(Fas�лиганды, ФНОα, ТФРβ и др.). Отметим,
что отмена сигналов, блокирующих апоптоз,
способна его индуцировать. Некоторые про�
апоптогенные факторы воздействуют сразу на
внутриклеточные структуры (например, глю�
кокортикоиды вызывают апоптоз путём вза�
имодействия с соответствующими ядерными
рецепторами).

22222. ВнутриклеточнаяВнутриклеточнаяВнутриклеточнаяВнутриклеточнаяВнутриклеточная фазафазафазафазафаза передачипередачипередачипередачипередачи апоптоген�апоптоген�апоптоген�апоптоген�апоптоген�
ногоногоногоногоного сигналасигналасигналасигналасигнала. На этой стадии наибольшее
значение имеет семейство генов bcl, а также
bcl2�связывающий белок Apaf1, каспаза 9,
онкобелки p53, Rb, c�vec, c�fos, c�jun.

•  Члены семейства bcl2, расположенные в митохонд�
риях, регулируют проницаемость наружной мито�
хондриальной мембраны и тем самым могут способ�
ствовать или препятствовать выходу из митохондрий
цитохрома С — важнейшего триггера апоптоза.

•  Члены семейства, индуцирующие апоптоз, носят на�
звание промоторов апоптоза, к ним относятся bах,
bаd и др.

•  Члены семейства bcl2, препятствующие апоптозу, на�
зываются ингибиторами апоптоза и представлены
bcl2, bcl�XL и др.

•  Все члены данного семейства способны взаимодей�
ствовать друг с другом и образовывать гетеродимеры,
при этом наличие в составе гетеродимеров промото�
ров апоптоза является решающим в плане их функ�
циональной активности. Гетеродимеры — промото�
ры апоптоза из семейства bcl2 вызывают повышение
проницаемости наружной мембраны митохондрий и
высвобождение цитохрома С, что считается одним
из наиболее ранних событий апоптоза.

33333. ПротеолизПротеолизПротеолизПротеолизПротеолиз. Высвободившийся из митохон�
дрий цитохром С взаимодействует с активи�
рующим протеазы проапоптозным фактором
Apaf1 и тем самым индуцирует начало проте�
олитического каскада в клетке, определяю�
щего её смерть. Протеолитические фермен�
ты, участвующие в работе протеолитического
каскада, могут быть подразделены на конт�
ролирующие и интегрирующие и представ�
лены семейством цистеиновых протеаз — кас�
паз. Каспазы расщепляют белки цитоскелета
и матрикса клетки, но основной их мишенью
являются ядро и ядерные белки, участвующие
в транскрипции, репликации и репарации
ДНК. В частности, каспаза 3 превращает не�
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активную форму цитоплазматической ДНКа�
зы в активную, вызывающую внутринуклео�
сомальное расщепление ядерной ДНК.

44444. ЭлиминацияЭлиминацияЭлиминацияЭлиминацияЭлиминация апоптозныхапоптозныхапоптозныхапоптозныхапоптозных телецтелецтелецтелецтелец осуществ�
ляется путём фагоцитоза их соседними клет�
ками и макрофагами. Процесс происходит
настолько быстро, что наблюдать его на гисто�
логических препаратах чрезвычайно сложно,
кроме того, при этом не успевает развиться
воспалительная реакция. Немедленный фа�
гоцитоз обеспечивается особыми адгезивны�
ми свойствами апоптозных телец за счёт экс�
прессии на их мембранах определённых
молекул, связывающихся с фосфатидилсери�
новыми рецепторами (фосфатидилсерин),
тромбоспондиновыми рецепторами и лекти�
нами. Немедленный фагоцитоз апоптозных
телец считается основным фактором, блоки�
рующим воспалительную реакцию на погиб�
шие клетки. Таким образом, апоптоз совер�
шается очень быстро, в среднем менее чем за
30 мин, и «чисто» — без воспалительной ре�
акции.

ÌÎÐÔÎËÎÃÈß ÀÏÎÏÒÎÇÀ

При СМ нормальных тканей находящиеся в
состоянии апоптоза клетки наблюдать край�
не трудно в связи с его относительной редко�
стью, а также немедленным фагоцитозом со�
седними клетками апоптозных телец. Кроме
того, при рутинных окрасках апоптоз легко
можно спутать с некрозом, сопровождающим�
ся кариорексисом и кариопикнозом. Поэто�
му наиболее достоверными морфологически�
м и  м е т о д а м и  в е р и ф и к а ц и и  а п о п т о з а
считаются методы, основанные на обнаруже�
нии неспаренных участков ДНК в местах её
расщепления эндонуклеазами (метод метки in
s i t u  у р и д и н о в ы м и  о с н о в а н и я м и  —
TUNEL�тест) и иммуногистохимические ме�
тоды выявления некоторых каспаз, промото�
ров апоптоза и мембранных рецепторов, ин�
дуцирующих апоптоз.

МММММИКРОСКОПИИКРОСКОПИИКРОСКОПИИКРОСКОПИИКРОСКОПИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИ АПОПТАПОПТАПОПТАПОПТАПОПТОЗОЗОЗОЗОЗААААА

Морфологические признаки апоптоза обнару�
живаются, как правило, в отдельных клетках.
При подсчёте апоптозных телец в тканевых
срезах частота (индекс апоптоза) составляет
десятые и тысячные доли процента. Морфоло�
гические признаки апоптоза описывают в виде
изменения ядер, цитоплазмы и клеточной
мембраны [4]. Клетки в состоянии апоптоза
приобретают округлую форму, теряют контак�

ты с соседними клетками, сморщиваются и
имеют изрезанные, фрагментированные ядра,
с конденсированным под кариолеммой хрома�
тином, сморщенную цитоплазму, теряют мик�
роворсинки и межклеточные мостики (десмо�
сомные контакты).

При постановке TUNEL�теста ядерный хрома�
тин клеток, вступивших в апоптоз, имеет спе�
цифическую флюоресценцию при использова�
нии флюоресцентной метки или приобретает
коричневое окрашивание в случае пероксидаз�
ной метки. TUNEL�тест выявляет клетки со
сморщенными ядрами с конденсированным
хроматином звёздчатой формы, клетки с ин�
тенсивно окрашенными пикнотичными ядра�
ми, округлые апоптозные тельца (рис. 2�25 и
2�26 на вклейке).

Апоптозные тельца отличаются небольшими
размерами, сравнимыми с размерами лимфо�
цитов с высоким ядерно�цитоплазматическим
соотношением, округлыми контурами и кон�
денсированными хроматином и цитоплазмой.
Существенным отличием является также отсут�
ствие воспалительной реакции на апоптоз.

УУУУУЛЬЛЬЛЬЛЬЛЬТРТРТРТРТРАААААСТРУКТУРНЫЕСТРУКТУРНЫЕСТРУКТУРНЫЕСТРУКТУРНЫЕСТРУКТУРНЫЕ ПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИ АПОПТАПОПТАПОПТАПОПТАПОПТОЗОЗОЗОЗОЗААААА

ЭМ является одним из наиболее важных мето�
дов верификации апоптоза (рис. 2�27 на вклей�
ке). Клетки в состоянии апоптоза имеют сле�
дующие ультраструктурные характеристики.

•  ОтсутствиеОтсутствиеОтсутствиеОтсутствиеОтсутствие специализированныхспециализированныхспециализированныхспециализированныхспециализированных структурструктурструктурструктурструктур
клеточнойклеточнойклеточнойклеточнойклеточной поверхностиповерхностиповерхностиповерхностиповерхности — микроворсинок,
межклеточных контактов. В отличие от не�
кроза, речь идёт всегда об изменениях в от�
дельных клетках.

•  УУУУУменьшениеменьшениеменьшениеменьшениеменьшение размеровразмеровразмеровразмеровразмеров клеткиклеткиклеткиклеткиклетки в связи с
конденсацией цитоплазматических орга�
нелл, изменения формы клетки. Часто клет�
ка расщепляется на несколько апоптозных
телец, каждое из которых имеет свой фраг�
мент ядра, ограниченный двухконтурной
ядерной мембраной, и индивидуальный на�
бор органелл.

•  СохранностьСохранностьСохранностьСохранностьСохранность иииии интегративностьинтегративностьинтегративностьинтегративностьинтегративность органеллорганеллорганеллорганеллорганелл.
Митохондрии не набухают, в них не проис�
ходит разрыва внутренней мембраны. Харак�
терными для апоптоза являются такие ульт�
раструктурные изменения, как агрегация
рибосом в полукристаллоидные структуры,
появление пучков микрофиламентов под ци�
толеммой, расположенных параллельно мем�
бране. Почти всегда наблюдается кратковре�
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менное расширение цистерн гладкого эндоп�
лазматического ретикулума с
формированием пузырей, наполненных жид�
костью, которая выводится из клетки. При
сканирующей ЭМ на поверхности клетки
видны кратерообразные впячивания.

•  КонденсацияКонденсацияКонденсацияКонденсацияКонденсация ядерногоядерногоядерногоядерногоядерного хроматинахроматинахроматинахроматинахроматина под ка�
риолеммой в виде полусфер и глыбок. В ядре
обнаруживаются осмиофильные тельца,
сформированные транскрипционными ком�
плексами, поступающими из ядрышек. Ядро
меняет свою форму, становится изрезанным,
фрагментируется, ядерные поры концентри�
руются только в участках, где отсутствует
маргинация хроматина.

•  ФигурыФигурыФигурыФигурыФигуры фагоцитозафагоцитозафагоцитозафагоцитозафагоцитоза апоптозныхапоптозныхапоптозныхапоптозныхапоптозных телецтелецтелецтелецтелец дру�дру�дру�дру�дру�
гимигимигимигимигими клеткамиклеткамиклеткамиклеткамиклетками. Клетка в состоянии апопто�
за становится объектом фагоцитоза для со�
седних паренхиматозных и стромальных
клеток, прежде всего — для макрофагов. Фа�
гоцитоз происходит настолько быстро, что в
условиях in vivo апоптозные клетки сохраня�
ются лишь в течение нескольких минут, что
затрудняет их наблюдение.

ÑÐÀÂÍÈÒÅËÜÍÀß ÕÀÐÀÊÒÅÐÈÑÒÈÊÀ
ÍÅÊÐÎÇÀ È ÀÏÎÏÒÎÇÀ

Некроз и апоптоз являются разновидностями
смерти клеток в живом организме. Отличия
апоптоза от некроза связаны с различиями в
их распространённости, с генетическими, био�
химическими, морфологическими и клиничес�
кими проявлениями.

Существенным отличием апоптоза от некроза
является то, что апоптоз распространяется все�
гда только на отдельные клетки или их груп�
пы, в то время как некроз может захватывать
территории от части клетки до целого органа.

Апоптоз возникает в клетках при определён�
ных генетических перестройках, которые во
многом изучены ещё недостаточно. При апоп�
тозе усиливается экспрессия генов, контроли�
рующих пролиферацию и дифференцировку
клеток (см. рис. 2�23) из группы клеточных
онкогенов (c�fos, c�myc, c�bcl2) и антионкоге�
нов (p53). Активация клеточных онкогенов
должна вести к усилению пролиферации кле�
ток, но при одновременной активации анти�
онкогена p53 наступает апоптоз. Описанные
взаимоотношения между генами демонстриру�
ют возможность координации процессов про�
лиферации и гибели клеток, заложенной в ге�

нетическом аппарате клеток. Так как взаимо�
действия между генами осуществляются по�
средством их белковых продуктов, то поэтому
в клетке усиливается белковый синтез  в
момент апоптоза. Ингибирование этого син�
теза может предотвращать апоптоз.

Морфологические отличия апоптоза от не�
кроза касаются в основном ультраструктур�
ных перестроек и наиболее достоверно выяв�
ляются специальными морфологическими
методами.

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÐÅÃÓËßÖÈÈ ÀÏÎÏÒÎÇÀ
Â ÏÀÒÎËÎÃÈÈ È ÅÃÎ ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÎÅ
ÇÍÀ×ÅÍÈÅ

Нарушение регуляции апоптоза приводит к
возникновению дисбаланса между процессами
митоза и гибели клеток в тканях, что воздей�
ствует на тканевый гомеостаз и обнаруживает�
ся при многих заболеваниях. Можно выделить
три варианта нарушений регуляции апоптоза,
обнаруживаемых при различных заболеваниях.

•  ЧрезмерныйЧрезмерныйЧрезмерныйЧрезмерныйЧрезмерный апоптозапоптозапоптозапоптозапоптоз (по сравнению с про�
лиферацией). Это приводит к чрезмерной
клеточной гибели (например, ВИЧ�инфек�
ция, фульминантные формы гепатитов В и
С) или к атрофии (нейродегенеративные за�
болевания, хроническая ишемия миокарда).

•  НедостаточныйНедостаточныйНедостаточныйНедостаточныйНедостаточный апоптозапоптозапоптозапоптозапоптоз по отношению к
уровню пролиферативных процессов, что на�
блюдается при гиперпластических процес�
сах, опухолевом росте, а также аутоиммун�
ных болезнях. Снижение уровня апоптоза в
тканях способствует выживанию мутирован�
ных клеток и может привести к развитию
опухолей, что наблюдается при мутациях p53
и в гормонально�зависимых карциномах
МЖ, предстательной железы и яичника. Не�
достаточный апоптоз «запрещённых» клонов
активированных по каким либо причинам
В�лимфоцитов, продуцирующих аутоантите�
ла, может приводить к развитию аутоиммун�
ных болезней.

•  Н е з а в е р ш ё н н ы йН е з а в е р ш ё н н ы йН е з а в е р ш ё н н ы йН е з а в е р ш ё н н ы йН е з а в е р ш ё н н ы й  а п о п т о за п о п т о за п о п т о за п о п т о за п о п т о з в  связи с
отсутствием фагоцитоза апоптозных телец
обнаружен нами при раке лёгкого [126, 154].
Незавершённый характер апоптоза (без пос�
ледующего фагоцитоза апоптозных телец)
можно считать проявлением его патологии
при опухолевом росте, так как известно, что
при различных патологических процессах
апоптоз, как правило, завершается немед�



Ïîâðåæäåíèÿ ✧ 7171717171

ленным фагоцитозом апоптозных телец, чем,
возможно, и объясняется отсутствие воспа�
лительной реакции вокруг апоптозных телец.
В ряде случаев апоптозные тельца могут под�
вергаться вторичному аутолизу за счёт соб�
ственных лизосомальных ферментов с
образованием постапоптозного детрита, не
отличимого от некротического. В свою оче�
редь, незавершённый апоптоз с последую�
щим аутолизом апоптозных телец (приводит
к выходу клеточных онкогенов, факторов ро�
ста, цитокинов) может являться мощным ис�
точником митогенных факторов, стимулиру�
ющих пролиферацию сохранных живых
опухолевых клеток. Таким образом, можно
предположить, что незавершённый апоптоз
в раке лёгкого с последующим аутолизом
апоптозных телец может в ещё большей сте�
пени стимулировать рост опухоли.

Значение апоптоза для клиники велико, по�
скольку его развитие связано с большинством
общепатологических процессов. Особое значе�
ние апоптоз имеет при развитии атрофии, им�
мунопатологических процессов, воспаления и
опухолевого роста. Примерами апоптоза в
условиях патологии могут служить процессы
атрофии паренхимы органов после обтурации
выводных протоков (атрофия поджелудочной
и околоушной слюнной желез) или мочеточ�
ников (атрофия почек при гидронефрозе).
Апоптоз может развиваться при повреждаю�
щем действии вирусов на клетки. Например,
при вирусных гепатитах отмечается апоптоз ге�
патоцитов — тельца Каунсилмена. Апоптоз
клеток воспалительного инфильтрата наблюда�
ется в очагах иммунного (лимфоциты) и гной�
ного (ПЯЛ) воспаления.  Гибель  В�  и
T�лимфоцитов, а также смерть клеток�мише�
ней в ходе реакций клеточного иммунитета и
отторжения трансплантата также происходят

путём апоптоза. Апоптоз развивается в клет�
ках корковой части тимуса при воздействии
кортикостероидных гормонов и формировании
иммунологической толерантности. Большое
значение апоптоз имеет при опухолевом росте
и может быть искусственно усилен химиотера�
певтическими и лучевыми воздействиями на
опухоль.

Ñìåðòü êëåòîê ïðè èøåìèè
Ишемия — снижение или полное прекращение
кровообращения в органах — в зависимости от
степени выраженности и продолжительности
вызывает развитие разных вариантов смерти
клеток. При незначительной степени ишемии,
а также при хроническом течении ишемизи�
рованные клетки подвергаются атрофии и
апоптозу. При остро развивающейся выражен�
ной ишемии в органах возникают различные
варианты некроза: инфаркт (коагуляционный
и колликвационный некроз) и гангрена (сухая
и влажная).

Ишемическая смерть клеток может считаться
наиболее часто встречающимся вариантом.
Она закономерно развивается в органах и тка�
нях при различных заболеваниях сердца и со�
судов (прежде всего при ИБС), цереброваску�
лярных заболеваниях, атеросклерозе, ГБ и
васкулитах.

Морфогенетическая особенность смерти кле�
ток при ишемии обусловлена тем, что разру�
шение ультраструктур в результате аноксии
начинается с повреждения митохондрий, что
ведёт к энергетическому дефициту, активации
анаэробного гликолиза, нарушению работы
ионных насосов и накоплению Са2+ в клетках,
активации Са2+�зависимых фосфолипаз и про�
теаз, разрушающих мембраны.



7272727272 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 3

В этой главе рассмотрены нарушения кровообращения (в т.ч.
ДВС�синдром), общего объёма крови и Ht (в т.ч. кровопотеря) и
нарушения лимфообращения.

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÊÐÎÂÎÎÁÐÀÙÅÍÈß*

Выделяют три вида нарушений кровообращения: нарушения проница�
емости стенки сосудов (кровотечение, кровоизлияние, плазморрагия),
нарушения кровенаполнения (артериальное малокровие и полнокро�
вие, венозное полнокровие) и нарушения реологических свойств крови
(стаз, тромбоз, эмболия).

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÏÐÎÍÈÖÀÅÌÎÑÒÈ ÑÒÅÍÎÊ ÑÎÑÓÄÎÂ

Нарушения проницаемости сосудистой стенки приводит к кровотече�
нию или к плазморрагии.

КККККРОВОТЕРОВОТЕРОВОТЕРОВОТЕРОВОТЕЧЧЧЧЧЕНИЯЕНИЯЕНИЯЕНИЯЕНИЯ

Кровотечение (геморрагия, от греч. haima — кровь и rhein — течь; МКБ:
R58 Кровотечение, не классифицированное в других рубриках, T14.5 Трав�
ма кровеносного(ых) сосуда(ов) неуточнённой области тела) — выход кро�
ви за пределы сосудистого русла или сердца в окружающую среду (наруж�
ное кровотечение) или в полости тела, просвет полого органа (внутреннее
кровотечение). Примерами наружного кровотечения являются метрорра�
гия (маточное), мелена (кишечное), а внутреннего — гемоперикард (МКБ:
I31.2 Гемоперикард, не классифицированный в других рубриках), гемото�
ракс (МКБ: J94.2 Гемоторакс), гемартроз (МКБ: M25.0 Гемартроз) или
гемоперитонеум (МКБ: K66.1 Гемоперитонеум). По источнику кровоте�
чения подразделяют на артериальные, венозные, артериально�венозные
(смешанные), капиллярные, паренхиматозные (капиллярные из паренхи�
матозных органов) и сердечные.

Частым видом кровотечения является кровоизлияниекровоизлияниекровоизлияниекровоизлияниекровоизлияние, при котором кровь накап�
ливается в тканях экстраваскулярно. Различают 4 его разновидности:
•  гематома — кровоизлияние с нарушением целостности тканей и образова�
нием полости; •  геморрагическое пропитывание (инфильтрация) — крово�
излияние с сохранением ткани; •  кровоподтёк — плоскостное кровоизлия�
ние в коже, подкожной клетчатке, слизистых оболочках; •  петехии — точечные
кровоизлияния в коже, слизистых, серозных оболочках и внутренних орга�
нах. ИсходИсходИсходИсходИсход кровоизлиянийкровоизлиянийкровоизлиянийкровоизлиянийкровоизлияний может быть благоприятным (рассасывание излив�
шейся крови, организация, инкапсуляция, образование «ржавой» кисты, как
правило, в головном мозге, где цвет обусловлен образованием гемосидери�
на) и неблагоприятным (нагноение при присоединении инфекции).

Глава
3

НАРУШЕНИЯ КРОВО� И
ЛИМФООБРАЩЕНИЯ

БББББ.БББББ. Салтыков Салтыков Салтыков Салтыков Салтыков, ППППП.ФФФФФ. Литвицкий Литвицкий Литвицкий Литвицкий Литвицкий

* Автор раздела «Нарушения кровообращения» — Б.Б. Салтыков.
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МеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмы развитияразвитияразвитияразвитияразвития как кровотечений, так и кро�
воизлияний — разрыв, разъедание и диапедез.

РазрывРазрывРазрывРазрывРазрыв (haemorrhagia per rhexin) возникает вследствие
травм неизменённого сосуда или некроза (разрыв сер�
дца при инфаркте миокарда), воспаления (сифилити�
ческий мезаортит с разрывом стенки аорты), анев�
ризмы поражённой сосудистой стенки.

РазъеданиеРазъеданиеРазъеданиеРазъеданиеРазъедание (haemorrhagia per diabrosin), или аррозивное
кровотечение, развивается при разрушении сосудис�
той стенки воспалением (чаще гнойным), злокаче�
ственной опухолью, некрозом (казеозный некроз в
кровоточащей туберкулёзной каверне), воздействии
химических веществ (желудочный сок может вызвать
кровотечение из язвы желудка), прорастании ворси�
нами хориона сосудов маточной трубы при внематоч�
ной беременности.

ДиапедезДиапедезДиапедезДиапедезДиапедез (haemorrhagia per diapedesin, от греч. dia — че�
рез, pedao — скачу) характеризуется выходом крови в
результате повышения сосудистой проницаемости, как
правило, сохранных сосудов микроциркуляторного
русла при тяжёлой гипоксии, интоксикации, инфек�
ции, различных коагулопатиях, геморрагических ди�
атезах. Сравнительно часто диапедезные кровоизлия�
ния развиваются при гипертоническом кризе, системных
васкулитах, лейкозах, гемофилии, уремии.

ЗначениеЗначениеЗначениеЗначениеЗначение кровотечениякровотечениякровотечениякровотечениякровотечения обусловлено его видом, вы�
раженностью и продолжительностью. Так, разрыв
сердца при инфаркте миокарда с формированием
гемоперикарда быстро приводит к смерти больно�
го, хотя общее количество излившейся крови со�
ставляет обычно не более 100–200 г. При артери�
альном кровотечении могут развиться массивная
кровопотеря и острое малокровие с летальным ис�
ходом. Длительное небольшое кровотечение из хро�
нической язвы желудка или двенадцатиперстной
кишки обусловливает хроническую постгеморраги�
ческую анемию. ЗначениеЗначениеЗначениеЗначениеЗначение кровоизлияниякровоизлияниякровоизлияниякровоизлияниякровоизлияния зависит
прежде всего от его локализации и лишь затем от
его размеров. Даже небольшое кровоизлияние в го�
ловной мозг может вызвать поражение жизненно
важных центров, отёк мозга и смерть больного, тог�
да как даже массивные неосложнённые кровоизли�
яния в подкожную клетчатку не представляют опас�
ности для жизни.

ПППППЛАЗМОРРАГИЯЛАЗМОРРАГИЯЛАЗМОРРАГИЯЛАЗМОРРАГИЯЛАЗМОРРАГИЯ

Плазморрагия — выход из просвета сосуда плазмы
крови вследствие повышенной сосудистой прони�
цаемости с пропитыванием окружающих тканей
(плазматическое пропитывание). Этот патологичес�
кий процесс осуществляется трансэндотелиально за
счёт ультрафильтрации (выход плазмы через поры ба�
зальной мембраны эндотелия при повышении гид�
ростатического или осмотического давления), диф�

фузии (обусловленной градиентом плазменных
компонентов в просвете и вне сосуда), микровези�
кулярного транспорта (пиноцитоз и цитопемзис,
происходящие вследствие повышения активности
ферментативных систем эндотелиоцитов — АТФа�
зы, щелочной фосфатазы, холинэстеразы, аминот�
рансфераз и пермеаз). Возможен и межэндотели�
альный выход плазмы, наблюдаемый в нормальных
условиях в транскапиллярном обмене чрезвычай�
но редко. Таким образом, плазморрагия определя�
ется повреждением сосудистой стенки (прежде всего
её интимы) и изменением констант крови. При
морфологическом исследовании, как правило, стен�
ка сосудов микроциркуляторного русла утолщена,
гомогенна, а при ЭМ в набухших эндотелиоцитах
отмечаются большое количество микровезикул,
образование фенестр и туннелей, появление меж�
клеточных щелей, разрыхление базальной мембра�
ны интимы. Накопление плазменных компонен�
тов приводит к повреждению клеток и
межклеточного вещества как в сосудистой стенке,
так и в периваскулярных тканях, в исходе которого
развивается гиалиноз, а в тяжёлых случаях — фиб�
риноидный некроз.

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÊÐÎÂÅÍÀÏÎËÍÅÍÈß

К нарушениям кровенаполнения относятся арте�
риальное малокровие, артериальное и венозное пол�
нокровие.

АААААРТЕРИАЛЬНОЕРТЕРИАЛЬНОЕРТЕРИАЛЬНОЕРТЕРИАЛЬНОЕРТЕРИАЛЬНОЕ МАЛОКРОВИЕМАЛОКРОВИЕМАЛОКРОВИЕМАЛОКРОВИЕМАЛОКРОВИЕ

Артериальное малокровие (МКБ: I73 Другие болез�
ни периферических сосудов) бывает общим (ане�
мия) и местным (ишемия, от греч. ischo — задер�
живать, останавливать). Последнее развивается при
уменьшении кровенаполнения органов и тканей в
результате недостаточного притока крови. В зави�
симости от причин и условий возникновения вы�
деляют 4 разновидности артериального малокро�
вия.

•  АнгиоспастическоеАнгиоспастическоеАнгиоспастическоеАнгиоспастическоеАнгиоспастическое, обусловленное спазмом артерий
вследствие нервного, гормонального или медикамен�
тозного воздействия (стресс, стенокардия, аппенди�
кулярная колика и пр.). Имеет большое значение из�
быточное поступление в кровь вазопрессорных агентов
(ангиотензины, АДГ, катехоламины и пр.). Всегда
острое по течению.

•  ОбтурационноеОбтурационноеОбтурационноеОбтурационноеОбтурационное, развивающееся из�за полного или ча�
стичного закрытия просвета артерии тромбом, эмбо�
лом (острое) или атеросклеротической бляшкой, вос�
палительным процессом (хроническое).
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•  КомпрессионноеКомпрессионноеКомпрессионноеКомпрессионноеКомпрессионное, возникающее при остром или хрони�
ческом сдавливании сосуда извне (жгут, отёк, опухоль и
пр.).

•  ВВВВВ результатерезультатерезультатерезультатерезультате перераспределенияперераспределенияперераспределенияперераспределенияперераспределения кровикровикровикровикрови. Формируется
при оттоке крови в соседние, ранее ишемизированные
органы и ткани после быстрого удаления асцитической
жидкости, большой сдавливающей опухоли и пр. Всегда
острое.

Развивающиеся в тканях изменения связаны с про�
должительностью и тяжестью ишемии (а следова�
тельно, и гипоксии), чувствительностью органов к
недостатку кислорода, наличием коллатеральных со�
судов. Так, наиболее чувствительными к артериаль�
ному малокровию являются головной мозг, почки,
миокард, в меньшей степени — лёгкие и печень, тог�
да как соединительная, костная и хрящевая ткани
отличаются максимальной устойчивостью к недо�
статку кислорода. Ишемия приводит к распаду в клет�
ках креатининфосфата и АТФ, активизации ана�
эробного окисления, приводящего к накоплению
молочной и пировиноградной кислот (следователь�
но, к ацидозу), жирных кислот, усиливающих пере�
кисное окисление липидов, повреждающих мемб�
раны митохондрий. Усугубляющийся
энергетический дефицит способствует деструкции
эндоплазматической сети, накоплению в цитоплаз�
ме ионов кальция, в свою очередь активизирующих
клеточные фосфолипазы, эндонуклеазы и протеазы,
обусловливающие развитие некроза и апоптоза кле�
ток. При ишемии большое значение имеет функци�
ональное состояние органа, определяющее потреб�
ность в кислороде, величину обменных процессов.
Например, при гипотермии эти показатели снижа�
ются, что используется при операциях на сердце в
условиях искусственного кровообращения. Чем бы�
стрее развивается ишемия, тем значительнее (вплоть
до некроза, инфаркта) тканевые изменения поражён�
ных участков тканей. При хроническом малокровии,
как правило, успевает сформироваться коллатераль�
ное кровообращение, снижающее кислородную не�
достаточность. Следовательно, при острой ишемии
развиваются дистрофические и некротические изме�
нения, тогда как при хронической — преобладают
атрофия паренхимы и склероз стромы.

В последние десятилетия отмечается частое разви�
тие сегментарного некроза кишечника при полной
проходимости магистральных брыжеечных артерий.
Эта патология встречается после тяжёлых полост�
ных операций у лиц любого возраста и пола, но осо�
бенно часто наблюдается у пожилых больных с хро�
нической ИБС, злокачественными

новообразованиями, обширными травмами и кол�
лаптоидными состояниями различного генеза.
Принятое название «неокклюзионный инфаркт
кишечника», диагностируемый в 19–50% случаев со�
судистых поражений кишки, не отражает сути про�
цесса, обусловленного поражением не магистраль�
ных артерий, а острой обтурационной ишемией
сосудов микроциркуляторного русла вследствие мик�
ротромбов капилляров, артериол и венул [163].

АААААРТЕРИАЛЬНОЕРТЕРИАЛЬНОЕРТЕРИАЛЬНОЕРТЕРИАЛЬНОЕРТЕРИАЛЬНОЕ ПОЛНОКРОВИЕПОЛНОКРОВИЕПОЛНОКРОВИЕПОЛНОКРОВИЕПОЛНОКРОВИЕ

Артериальное полнокровие (артериальная гипере�
мия, МКБ: R23.2 Гиперемия) — увеличение крове�
наполнения органов и тканей в результате увеличе�
ния притока артериальной крови. Выделяют
следующие его виды.

•  ОбщееОбщееОбщееОбщееОбщее, возникающее при увеличении ОЦК (плетора)
или количества эритроцитов (эритремия).

•  МестноеМестноеМестноеМестноеМестное, которое может быть физиологическим (ра�
бочим, от воздействия физических факторов, напри�
мер при жаркой погоде, а также рефлекторным) и
патологическим.

††††† АнгионевротическоеАнгионевротическоеАнгионевротическоеАнгионевротическоеАнгионевротическое, возникающее при нарушении
иннервации.

††††† КоллатеральноеКоллатеральноеКоллатеральноеКоллатеральноеКоллатеральное, развивающееся при затруднении
оттока крови по магистральному сосуду.

††††† ПостишемическоеПостишемическоеПостишемическоеПостишемическоеПостишемическое, формирующееся после устране�
ния фактора, вызвавшего сдавление артерии (сня�
тие жгута, удаление асцитической жидкости или
большой полостной опухоли), что приводит к ише�
мии соседних органов.

††††† ВакатноеВакатноеВакатноеВакатноеВакатное (от лат. vacuus — пустой), обусловленное
падением барометрического давления (например,
при постановке медицинских банок). Может быть
и общим — при кессонной болезни, быстром подъё�
ме с глубины водолаза, после разгерметизации са�
молётов, барокамер. Сочетается с кровоизлияния�
ми и газовой эмболией.

††††† ВоспалительноеВоспалительноеВоспалительноеВоспалительноеВоспалительное (как один из признаков воспале�
ния).

††††† ПриПриПриПриПри артериовенозномартериовенозномартериовенозномартериовенозномартериовенозном шунтешунтешунтешунтешунте, образующемся при ра�
нениях, а также при незаращённом боталловом про�
токе, овальном окне, когда артериальная кровь по�
ступает в вены.

ВВВВВЕНОЗНОЕЕНОЗНОЕЕНОЗНОЕЕНОЗНОЕЕНОЗНОЕ ПОЛНОКРОВИЕПОЛНОКРОВИЕПОЛНОКРОВИЕПОЛНОКРОВИЕПОЛНОКРОВИЕ

Венозное полнокровие [МКБ: I87.2 Венозная
недостаточность (хроническая) (периферичес�
кая)] — увеличение кровенаполнения органов
и тканей в результате уменьшения оттока кро�
ви при неизменённом или незначительно умень�
шенном её притоке. Может быть острым и хро�
ническим, общим и местным.
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ОбщееОбщееОбщееОбщееОбщее венозноевенозноевенозноевенозноевенозное полнокровиеполнокровиеполнокровиеполнокровиеполнокровие развивается при па�
тологии сердца и отражает острую или хроничес�
кую сердечно�сосудистую недостаточность, разви�
вающуюся, например, при инфаркте миокарда,
остром миокардите или хронической ИБС, пороках
сердца, КМП. В случаях левожелудочковой сердеч�
ной недостаточности венозный застой отмечается в
малом круге кровообращения (в лёгких), тогда как
при правожелудочковой недостаточности поража�
ются органы и ткани большого круга кровообраще�
ния. Однако, как правило, сравнительно быстро (в
течение нескольких недель, месяцев, а тем более
при хронических заболеваниях сердца) изменения
захватывают всю венозную систему.

ОстроеОстроеОстроеОстроеОстрое общееобщееобщееобщееобщее венозноевенозноевенозноевенозноевенозное полнокровиеполнокровиеполнокровиеполнокровиеполнокровие (рис. 3�1).
Вследствие недостатка кислорода в венозной
крови в тканях развиваются гипоксия и аци�
доз, повышается сосудистая проницаемость,
прежде всего в микроциркуляторном русле,
что приводит к плазматическому пропитыва�
нию и отёку, дистрофическим (а в тяжёлых
случаях и некротическим) изменениям, к мно�
жественным диапедезным кровоизлияниям.
Следует отметить, что прежде всего поража�
ются органы депонирования крови — лёгкие,
печень, кожа с подкожной клетчаткой, поч�
ки, селезёнка, но вследствие структурно�фун�
кциональных особенностей развивающиеся в
них изменения отличаются друг от друга в
отдельных деталях.

Ðèñ. 3-1. Ìîðôîãåíåç èçìåíåíèé ïðè îñòðîì âåíîçíîì
ïîëíîêðîâèè.

Ðèñ. 3-2. Ìîðôîãåíåç èçìåíåíèé ïðè õðîíè÷åñêîì âåíîçíîì ïîëíîêðîâèè.

•  В лёгких развиваются отёк (кардиогенный отёк) и точеч�
ные кровоизлияния, преимущественно в субплевраль�
ных (наиболее удалённых от магистрального кровото�
ка) отделах, что способствует прогрессированию
гемодинамических нарушений и лёгочной недостаточ�
ности.

•  В почках вследствие ишемии происходит сброс крови по
юкстамедуллярному шунту, приводящий к малокровию
коры и полнокровию мозгового вещества, дистрофии и
(в тяжёлых случаях) некрозу эпителия проксимальных и
дистальных канальцев. В последнем случае в клинике
наблюдается острая почечная недостаточность — ОПН
(некротический нефроз).

•  В печени отмечается значительное расширение веноз�
ных сосудов центральных отделов долек с возможными
кровоизлияниями и некрозами центролобулярных ге�
патоцитов.

ХроническоеХроническоеХроническоеХроническоеХроническое общееобщееобщееобщееобщее венозноевенозноевенозноевенозноевенозное полнокровиеполнокровиеполнокровиеполнокровиеполнокровие (рис. 3�2)
характеризуется не только теми же процессами,
что и острое, но и развитием атрофии паренхи�
мы и склерозом стромы за счёт активации фибробла�
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стов и разрастания соединительной ткани, приводя�
щей к уплотнению (индурации) поражённых органов
и тканей. Хронический отёк и плазморрагия вызыва�
ют также вторичную перегрузку лимфатической сис�
темы и её недостаточность, ещё более усугубляющую
тканевые изменения, протекающие по принципу «по�
рочных кругов». Формируется капиллярно�паренхи�
матозный блок (капилляротрофическая недостаточ�
ность), отличающийся следующими
морфологическими критериями [188].

11111. Редукция капилляров, обусловленная хронической ише�
мией. Развиваются склероз микрососудов, сужение их
просвета (вплоть до полной облитерации), атрофия эн�
дотелиоцитов. Изменения могут захватывать как учас�
ток органа или ткани, так и целый орган или носить
системный характер. Формируется централизация мик�
рогемодинамики за счёт тока крови по магистральным
сосудам микроциркуляторного русла. Это приводит к
уменьшению объёма транскапиллярного кровотока, уве�
личивает тканевую гипоксию, нарушает обмен веществ
в сосудистой стенке и окружающих тканях, усугубляет
недостаточность лимфатической системы, что обуслов�
ливает нарастающую дистрофию, атрофию паренхима�
тозных клеток и склероз стромы органов и тканей.

22222. Преобразование истинных капилляров в ёмкостные (де�
понирующие) вследствие хронического венозного зас�
тоя. Полнокровные истинные капилляры удлиняются,
становятся извитыми, просвет их расширяется, так что
эритроциты располагаются в нём не в один, а в два ряда.
Одновременно происходит очаговая пролиферация ка�
пилляров, в связи с чем их плотность в поражённых тка�
нях возрастает. Дилатируют также посткапилляры и ве�
нулы, трансформирующиеся в мелкие вены. В результате
количество истинных капилляров в ткани уменьшается,
значительное количество артериальной крови поступа�
ет по магистральным микрососудам сразу в венозную
систему, что ещё больше увеличивает гипоксические и
метаболические изменения в тканях, чему способствует
формирующаяся хроническая недостаточность лимфа�
тических капилляров.

33333. Скорости развития и выраженности описанных изме�
нений способствуют первичный дефицит истинных ка�
пилляров, наблюдаемый у недоношенных детей, а
также генетические особенности того или иного боль�
ного. Этот критерий отражает незрелость микроцир�
куляторного русла и обменного звена микрогемоди�
намики. Так, при недоношенности (и чем больше её
срок, тем больше) отмечается централизация микро�
циркуляции с понижением капиллярного кровотока
и транскапиллярного обмена. Значительно большее
значение и распространение имеет программируемая
редукция истинных капилляров, носящая системный
характер и наблюдаемая при старении. У пожилых
лиц, как и в условиях патологии, поражение микро�
сосудов, начинаясь с дистально расположенных ка�
пилляров, захватывает и пре�, и посткапилляры, а
также магистральные капилляры и различные анас�
томозы с формированием ещё большей централиза�
ции микрогемодинамики и нарастающей трофичес�
кой и кислородной недостаточности тканей.

Централизация микроциркуляторного кровообраще�
ния первоначально имеет компенсаторное значение,
так как способствует разгрузке периферических ка�
пилляров. Со временем длительная тканевая гипок�
сия вызывает необратимые некротические, атрофи�
ческие и склеротические изменения. Наличие
депонирующих капилляров, артериоловенулярных и
других коллекторов ведёт к значительной перегрузке
венозного русла, дилатации просвета микрососудов,
их атонии и, в конечном счете, — к ещё большей ве�
нозной гиперемии. Получается замкнутый порочный
круг, разорвать который возможно лишь на началь�
ных стадиях его формирования.

Вследствие названных причин при хроническом об�
щем венозном полнокровии развиваются следую�
щие изменения.

•  В коже и подкожной клетчатке (особенно нижних ко�
нечностей) наблюдаются расширение венозных сосу�
дов, отёк (вплоть до анасарки), атрофия эпидермиса,
склероз, лимфостаз. В дистальных отделах конечнос�
тей и в ногтевых ложах из�за развитой венозной сети
отмечается акроцианоз. На фоне хронического веноз�
ного застоя часто развиваются трофические язвы стоп
и голеней, длительно не заживающие и трудно под�
дающиеся лечению.

•  В серозных полостях из�за скопления отёчной жидко�
сти образуются гидроторакс, гидроперикард, асцит.

•  В печени отмечается развитие мускатной печени. Ве�
нозная гиперемия, кровоизлияния в центральных от�
делах долек, атрофия центролобулярных гепатоцитов,
а также жировая дистрофия печёночных клеток на
периферии долек придают органу пёстрый вид за счёт
чередования тёмно�красных и желтовато�коричневых
участков. Хроническая гипоксия приводит к разрас�
танию соединительной ткани по ходу синусоидов (ка�
пилляризация синусоидов), что ещё больше увеличи�
вает выраженность кислородной недостаточности и
метаболических нарушений. В финале формируется
мускатный фиброз, а затем и мускатный (кардиаль�
ный) мелкоузловой цирроз печени.

•  В лёгких вследствие диапедеза эритроцитов из гипе�
ремированных венозных сосудов развиваются гемо�
сидероз, а также диффузное разрастание соединитель�
ной ткани, что придаёт органам буроватую окраску и
плотную консистенцию — бурая индурация лёгких.
Выраженные склеротические процессы обусловлены
не только хронической гипоксией, но и резорбцион�
ной, а затем и механической (из�за «забивания» про�
света лимфатических капилляров сидерофагами) не�
достаточностью лимфатической системы, а также
склерогенным эффектом SH�ферритина, входящего
в состав гемосидерина, обладающего к тому же и ва�
зопаралитическим действием, ещё больше увеличи�
вающим венозный застой.

•  В почках развивается цианотическая индурация, обус�
ловленная венозным застоем и лимфостазом. Сниже�
ние при хронической сердечно�сосудистой недоста�
точности ударного объёма сердечного выброса приводит
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к уменьшению почечного кровотока, что (наряду с ка�
пиллярно�паренхиматозным блоком) увеличивает тка�
невую гипоксию, стимулирует ренин�ангиотензиновую
систему (приводящую к спазму внутрипочечных арте�
риальных сосудов) и ещё больше нарушает метаболи�
ческие процессы и активизирует склероз стромы орга�
нов.

•  В селезёнке отмечаются увеличение размеров (застой�
ная спленомегалия), уплотнение, синюшная окраска,
отсутствие соскоба пульпы, что получило название
цианотическая индурация селезёнки. При гистологичес�
ком исследовании фолликулы атрофичны, красная пуль�
па склерозирована, полнокровна. Особенно выражены
эти изменения при портальной гипертензии, вызванной
мускатным фиброзом или кардиальным циррозом пече�
ни.

МестноеМестноеМестноеМестноеМестное венозноевенозноевенозноевенозноевенозное полнокровиеполнокровиеполнокровиеполнокровиеполнокровие

В зависимости от продолжительности процесса в
поражённых органах и тканях отмечаются острые
или хронические изменения, аналогичные общему
венозному полнокровию. По этиологии выделяют
3 его разновидности:

•  обтурационноеобтурационноеобтурационноеобтурационноеобтурационное, обусловленное закрытием просвета вены
тромбом, эмболом, воспалительным процессом. Может
быть как острым, так и хроническим;

•  компрессионноекомпрессионноекомпрессионноекомпрессионноекомпрессионное, возникающее при остром или хрони�
ческом сдавлении вены извне жгутом, опухолью, раз�
растающейся рубцовой тканью;

•  коллатеральноеколлатеральноеколлатеральноеколлатеральноеколлатеральное, формирующееся при затруднении от�
тока крови по магистральному венозному сосуду (на�
пример, при портальной гипертензии вследствие цир�
роза печени происходит сброс крови по порто�кавальным
анастомозам с развитием венозной гиперемии и вари�
козного расширения вен пищевода, кардиального от�
дела желудка, геморроидального сплетения, передней
брюшной стенки).

Значение местного венозного полнокровия зак�
лючается также в возможности развития веноз�
ных инфарктов (например, в селезёнке при
тромбозе или остром сдавлении селезёночной
вены). При пилефлебите, тромбозе печёноч�
ной вены, аномалиях её развития, сдавлении
опухолью, паразитом, фиброзными спайками
(синдром Бадда–Киари) может развиться мес�
тное острое или хроническое венозное полно�
кровие с формированием в последнем случае
мускатной печени, а затем мускатного фибро�
за и цирроза органа.

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÐÅÎËÎÃÈ×ÅÑÊÈÕ ÑÂÎÉÑÒÂ
ÊÐÎÂÈ

К нарушениям реологических свойств крови
(МКБ: R70 Ускоренное оседание эритроцитов
и аномалии вязкости плазмы [крови]) относят
стаз, тромбоз, ДВС�синдром и эмболию.

СССССТТТТТАААААЗЗЗЗЗ

Стаз (от лат. stasis — остановка) — остановка крово�
тока в сосудах микроциркуляторного русла (преж�
де всего в капиллярах, реже — в венулах). Остановке
крови обычно предшествует её замедление (пре�
стаз). Причинами стаза являются инфекции, ин�
токсикации, шок, длительное искусственное крово�
обращение, воздействие физических факторов
(например, холодовой стаз при обморожениях). В па�
тогенезе стаза основное значение имеет изменение
реологических свойств крови в микрососудах вплоть
до развития сладж�феномена, для которого харак�
терно слипание форменных элементов крови (преж�
де всего эритроцитов), что вызывает значитель�
ные гемодинамические нарушения. Сладжирование
эритроцитов, лейкоцитов, тромбоцитов возможно не
только в микроциркуляторном русле, но и в крупных
сосудах, которое  приводит, в частности, к увеличе�
нию СОЭ. Остановка кровотока ведет к повышению
сосудистой проницаемости капилляров (и венул),
отёку, плазморрагии и нарастающей ишемии. Зна�
чение стаза определяется его локализацией и про�
должительностью. Так, острый стаз по большей ча�
сти приводит к обратимым изменениям в тканях,
но в головном мозге способствует развитию тяжё�
лого, иногда смертельного отёка с дислокационным
синдромом, отмечаемым, например, при коме. При
длительном стазе возникают множественные мик�
ронекрозы, диапедезные кровоизлияния.

ТТТТТРОМБОЗРОМБОЗРОМБОЗРОМБОЗРОМБОЗ

Тромбоз (от греч. thrombus — свёрток, сгусток; МКБ:
I74 Эмболия и тромбоз артерий, I80 Флебит и тром�
бофлебит) — прижизненное свёртывание крови в
просвете сосудов или полостях сердца. Являясь од�
ним из важнейших защитных механизмов гемоста�
за, тромбы могут полностью или частично закры�
вать просвет сосуда с развитием в тканях и органах
значительных нарушений кровообращения и тяжё�
лых изменений (вплоть до некроза).

Выделяют общие и местные факторы тромбообра�
зования. Среди общих факторов: нарушение соот�
ношения между свёртывающей и противосвёрты�
вающей системами крови, а также изменения
качества крови (прежде всего — её вязкости). Пос�
леднее наблюдается при тяжёлой дегидратации
организма, увеличении содержания грубодисперс�
ных белковых фракций (например, при миеломной
болезни), при гиперлипидемии (как у больных тя�
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жёлым СД). К местным факторам относят наруше�
ние целостности сосудистой стенки, замедление и
нарушение (завихрения, турбулентное движение)
кровотока.

Наиболее часто тромбы развиваются у послеопера�
ционных больных, находящихся на длительном по�
стельном режиме, при хронической сердечно�со�
судистой недостаточности (хроническом общем
венозном застое), атеросклерозе, злокачественных но�
вообразованиях, врождённых и приобретённых состо�
яниях гиперкоагуляции, у беременных.

СтадииСтадииСтадииСтадииСтадии тромбообразованиятромбообразованиятромбообразованиятромбообразованиятромбообразования

Выделены следующие стадии тромбообразования.

•  АгглютинацияАгглютинацияАгглютинацияАгглютинацияАгглютинация тромбоцитовтромбоцитовтромбоцитовтромбоцитовтромбоцитов. Адгезия тромбоцитов к
повреждённому участку интимы сосуда происходит за
счёт тромбоцитарного фибронектина и коллагенов
типов III и IV, входящих в состав обнажённой ба�
зальной мембраны. Это вызывает связывание выра�
батываемого эндотелиоцитами фактора фон Вилле�
бранда, способствующего агрегации тромбоцитов и
плазменного фактора свёртывания V (см. рисунок
«Гемокоагуляционный каскад» к статье «Факторы
свёртывания крови»). Разрушаемые тромбоциты ос�
вобождают аденозиндифосфат и тромбоксан А

2
, об�

ладающий сосудосуживающим действием, что способ�
ствует замедлению кровотока и увеличению агрегации
кровяных пластинок, выбросу серотонина, гистами�
на и фактора роста из тромбоцитов (PDGF). Неболь�
шие дозы ацетилсалициловой кислоты (аспирина) бло�
кируют образование тромбоксана А

2
,

 
что лежит в основе

профилактики тромбообразования, применяемой, в ча�
стности, у больных ИБС. Происходит активация плаз�
менного фактора Хагемана (XII) и тканевого активатора
(фактор III, тромбопластин), запускающих коагуляци�
онный каскад. Повреждённый эндотелий активирует
проконвертин (фактор VII), протромбин (фактор II)
превращается в тромбин (фактор IIa), что и вызывает
развитие следующей стадии.

•  КоагуляцияКоагуляцияКоагуляцияКоагуляцияКоагуляция фибриногенафибриногенафибриногенафибриногенафибриногена. Продолжаются дегрануля�
ция тромбоцитов, выделение аденозиндифосфата, тром�
боксана А

2
, фибриноген трансформируется в фибрин,

и процесс становится необратимым, так как форми�
руется нерастворимый фибриновый свёрток, захва�
тывающий форменные элементы и компоненты плаз�
мы крови с развитием последующих стадий.

•  АгглютинацияАгглютинацияАгглютинацияАгглютинацияАгглютинация эритроцитовэритроцитовэритроцитовэритроцитовэритроцитов.

•  ПреципитацияПреципитацияПреципитацияПреципитацияПреципитация плазменныхплазменныхплазменныхплазменныхплазменных белковбелковбелковбелковбелков.

Свёртывающая система крови функционирует
в тесной связи с противосвёртывающей. Фиб�
ринолиз начинается после превращения плаз�
миногена в плазмин, который обладает выра�
женной способностью переводить фибрин из
нерастворимой полимерной в растворимую
мономерную форму. При этом разрушаются
или инактивируются факторы свёртывания V,

VIII, IX, XI, что блокирует коагулянтную, ки�
ниновую системы и систему комплемента.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология тромбатромбатромбатромбатромба

В зависимости от строения и внешнего вида, в зна�
чительной мере определяемого особенностями и
скоростью тромбообразования, выделяют белый,
красный, смешанный и гиалиновый тромбы.

БелыйБелыйБелыйБелыйБелый тромбтромбтромбтромбтромб состоит из тромбоцитов, фибрина и лейко�
цитов, образуется медленно, при быстром кровотоке,
как правило, в артериях, между трабекулами эндокарда,
на створках клапанов сердца при эндокардитах.

КрасныйКрасныйКрасныйКрасныйКрасный тромбтромбтромбтромбтромб. В его состав входят тромбоциты, фибрин
и эритроциты, возникает быстро, в сосудах с медлен�
ным током крови, в связи с чем обычно наблюдается в
венах.

СмешанныйСмешанныйСмешанныйСмешанныйСмешанный тромбтромбтромбтромбтромб: тромбоциты, фибрин, эритроциты,
лейкоциты, встречается в любых отделах кровенос�
ного русла, в том числе в полостях сердца и в анев�
ризмах. Макроскопически: небольшая, тесно связан�
ная с сосудистой стенкой головка (по строению —
белый тромб), тело (смешанный тромб) и рыхло при�
креплённый к интиме хвост (красный тромб). После�
дний может отрываться и служить причиной тромбо�
эмболий.

ГиалиновыеГиалиновыеГиалиновыеГиалиновыеГиалиновые тромбытромбытромбытромбытромбы обычно множественные и (в отли�
чие от предыдущих) формируются только в сосудах
микроциркуляторного русла при шоке, ожоговой бо�
лезни (ОБ), тяжёлых травмах, ДВС�синдроме, обез�
воживании организма, тяжёлой интоксикации и т.п.
В их состав входят преципитированные белки плаз�
мы и агглютинированные форменные элементы кро�
ви, образующие гомогенную, бесструктурную массу
со слабой положительной гистохимической реакцией
на фибрин.

По отношению к просвету сосуда тромбы разделя�
ют на пристеночные (по строению чаще белые или
смешанные, например на атеросклеротических
бляшках) и обтурирующие (обычно красные). В
первом случае хвост тромба растёт против тока кро�
ви, тогда как во втором — может распространяться
в любом направлении, хотя, как правило, по току
крови (например, при тромбофлебитах). По тече�
нию можно выделить локализованный и прогрес�
сирующий тромбы.

В зависимости от особенностей возникновения
выделяют также марантические тромбы (от греч.
marasmas — изнурение, упадок сил), по составу
обычно смешанные, возникающие при истоще�
нии, дегидратации организма; как правило, в по�
верхностных венах нижних конечностей, сину�
сах твёрдой мозговой оболочки, а в ряде случаев
у стариков, тогда их называют старческими; опу�
холевые тромбы, образующиеся при врастании
злокачественного новообразования в просвет
вены и разрастании там по току крови или при
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закупорке конгломератом опухолевых клеток
просвета микрососудов. При истинной полици�
темии встречаются красные тромбы в венах, тог�
да как при лейкозах в микрососудах часто обна�
руживаются лейкемические тромбы, состоящие
из атипичных клеток и свернувшейся крови; сеп�
тические тромбы — инфицированные, смешан�
ные тромбы в венах, развивающиеся при гной�
ных васкулитах, сепсисе.

Особым вариантом является шаровидный тромб,
образующийся при отрыве от эндокарда левого
предсердия при митральном стенозе. Вследствие
значительного сужения левого АВ�отверстия
тромботические массы не могут выйти и, свобод�
но двигаясь в камере сердца, увеличиваются в
размерах, приобретают форму шара, гладкую по�
верхность, так как отшлифовываются током кро�
ви и трением об эндокард. Этот тромб может выз�
вать закрытие отверстия клапана и остановку
кровотока, что приводит к  обмороку. После па�
дения человека тромб может откатиться под дей�
ствием силы тяжести, и гемодинамика восстанав�
ливается, больной приходит в сознание. В ряде
случаев данное состояние напоминает частичную
или полную поперечную АВ�блокаду (синдром
Морганьи–Адамса–Стокса).

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы тромбатромбатромбатромбатромба

Исходы тромба можно разделить на благоприят�
ные и неблагоприятные.

•  БлагоприятныеБлагоприятныеБлагоприятныеБлагоприятныеБлагоприятные исходы — организация, то есть за�
мещение тромба врастающей со стороны ин�
тимы грануляционной тканью (уже на 5�й день
отмечается проникновение фибробластов), а
затем и зрелой соединительной тканью, в ряде
случаев наблюдается канализация (начинает�
ся с 6–11�го дня) и васкуляризация (заканчи�
вается обычно через 5 нед) тромботических
масс с частичным восстановлением кровото�
ка. Возможны обызвествление (флеболит) и
очень редко даже оссификация тромбов. Иногда
отмечается асептический аутолиз тромба под
действием фибринолитической системы (прежде
всего плазмина) и протеолитических фермен�
тов макрофагов и нейтрофилов.

•  НеблагоприятныеНеблагоприятныеНеблагоприятныеНеблагоприятныеНеблагоприятные исходы — тромбоэмболия
(возникающая при отрыве тромба или его
части) и септическое расплавление (гнойное)
при попадании в тромботические массы гное�
родных бактерий.

ЗначениеЗначениеЗначениеЗначениеЗначение тромбатромбатромбатромбатромба определяется быстротой его раз�
вития, локализацией, распространённостью и сте�
пенью сужения просвета поражённого сосуда. Так,
тромбы в мелких венах клетчатки малого таза, как
правило, не вызывают какихлибо патологических
изменений в тканях, как и небольшие, практически
не нарушающие гемодинамику пристеночные тром�
бы в крупных артериях (если, конечно, не разовьёт�
ся тромбоэмболия). Обтурирующие тромбы арте�
рий являются причиной инфарктов, гангрены.
Тромбоз печёночных вен приводит к развитию бо�
лезни Бадда–Киари, а тромбоз селезёночной вены
может обусловить венозный инфаркт органа, фле�
ботромбоз глубоких вен нижних конечностей мо�
жет явиться источником тромбоэмболии лёгочной
артерии. Особенно большую опасность в отноше�
нии тромбоэмболии (вплоть до развития тромбо�
эмболического синдрома) имеют прогрессирующие
и септические тромбы.

ДВС�ДВС�ДВС�ДВС�ДВС�СИНДРОМСИНДРОМСИНДРОМСИНДРОМСИНДРОМ

Синдром диссеминированного внутрисосудистого
свёртывания крови (ДВС�синдром, МКБ: D65 Дис�
семинированное внутрисосудистое свёртывание
[синдром дефибринации]) характеризуется образо�
ванием множественных тромбов в сосудах микро�
циркуляторного русла различных органов и тканей
вследствие активации факторов свёртывания крови
и развивающимся из�за этого их дефицитом с пос�
ледующим усилением фибринолиза и развитием
многочисленных кровоизлияний. Наиболее часто
ДВС�синдром развивается при шоке любого генеза
(травматическом, анафилактическом, геморраги�
ческом, кардиогенном и др.), переливании несов�
местимой крови, злокачественных опухолях, об�
ширных травмах и хирургических операциях,
тяжёлой интоксикации и инфекции, в акушерской
патологии (преждевременная отслойка плаценты,
эмболия околоплодными водами, атоничные ма�
точные кровотечения, пузырный занос, тяжёлые
гестозы и т.п.), при трансплантации органов, при�
менении аппаратов искусственного кровообраще�
ния, искусственной почки и т.д.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез ДВС�синдромаДВС�синдромаДВС�синдромаДВС�синдромаДВС�синдрома

Схема патогенеза ДВС�синдрома представлена на
рис. 3�3. По механизмам развития выделяют следу�
ющие виды ДВС�синдрома.

11111. С преобладанием прокоагулянтного звена гемостаза.
Развивается при активации внешней системы свёр�
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тывания крови (см. рисунок «Гемокоагуляционный кас�
кад» к статье «Факторы свёртывания») вследствие мас�
сивного поступления в кровоток прокоагулянтов, что
наблюдается при преждевременной отслойке плацен�
ты, внутриутробной гибели плода, эмболии околоплод�
ными водами, множественных раковых метастазах, син�
дроме длительного раздавливания.

22222. С преобладанием сосудисто�тромбоцитарного звена ге�
мостаза. Развивается при генерализованном поражении
сосудов и/или при первичном воздействии на тромбо�
циты. Отмечается при различных инфекционных забо�
леваниях, аутоиммунных и иммунокомплексных болез�
нях, реакции отторжения трансплантата, приводящих к
повреждению эндотелия и активации тромбоцитов и
внутренних факторов свёртывания крови (III, VIII, IX,
XII), калликреин�кининовой и фибринолитической си�
стем, а также системы комплемента.

33333. С одинаковой активностью прокоагулянтного и сосу�
дисто�тромбоцитарного звеньев. Отличается смешанным
патогенезом, наблюдается при искусственном кровооб�
ращении, ОБ, заболеваниях крови, шоке.

СтадииСтадииСтадииСтадииСтадии ДВС�синдромаДВС�синдромаДВС�синдромаДВС�синдромаДВС�синдрома

В своём развитии ДВС�синдром проходит 4 стадии,
отличающиеся своеобразной лабораторной и мор�
фологической картинами.

1�я1�я1�я1�я1�я стадия — гиперкоагуляции и тромбообразования —
отличается внутрисосудистой агрегацией форменных
элементов крови, диссеминированным свёртывани�
ем крови с формированием множественных тромбов
в микрососудах различных органов и тканей. Как пра�
вило, кратковременная, продолжительностью до 8–10
мин, клинически может проявляться шоком.

Ðèñ. 3-3. Ïàòîãåíåç ÄÂÑ-ñèíäðîìà [153].
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2�я2�я2�я2�я2�я стадия — нарастающая коагулопатия потребления, ха�
рактеризующаяся значительным понижением содержа�
ния тромбоцитов и фибриногена, израсходованных на
образование тромбов. При этом происходит переход от
гипер� к гипокоагуляции, проявляющейся той или иной
степенью выраженности геморрагического диатеза. Уда�
ление активных факторов свёртывания из кровотока
происходит и за счёт фагоцитов, в связи с чем при невы�
раженном течении лишь наличие фибрина в цитоплаз�
ме макрофагов и нейтрофилов является подтверждени�
ем этой стадии.

3�я3�я3�я3�я3�я стадия — глубокой гипокоагуляции и активации фиб�
ринолиза, приводящего к лизису образовавшихся ранее
микротромбов и часто к деградации циркулирующих в
крови факторов свёртывания. Развивающаяся гиперп�
лазминемия приводит к появлению легко растворимых
и содержащих фибрин комплексов, продуктов деграда�
ции фибрина, причём мономер фибрина теряет способ�
ность к полимеризации. Вследствие этих изменений на
3�й стадии, развивающейся обычно через 2–8 ч от на�
чала ДВС�синдрома, отмечаются полная несвёртывае�
мость крови, а в связи с этим — выраженные кровотече�
ния и кровоизлияния, микроангиопатическая
гемолитическая анемия.

4�я4�я4�я4�я4�я стадия — восстановительная (остаточных проявлений)
отличается дистрофическими, некротическими и гемор�
рагическими поражениями органов и тканей. В боль�
шинстве случаев происходит обратное развитие ткане�
вых изменений, хотя в тяжёлых случаях ДВС�синдрома
летальность достигает 50% — от острой полиорганной
недостаточности (почечной, печёночной, надпочечнико�
вой, лёгочной, сердечной). У новорождённых, особенно
недоношенных (вследствие несовершенства фагоцитар�
ной и фибринолитической систем, недостаточного син�
теза печенью факторов свёртывания и противосвёртыва�
ния, а также недостаточной способности удалять из крови
факторы свёртывания и продукты деградации фибрина),
смертность составляет 75–90% [97].

В зависимости от распространённости выделя�
ют генерализованный и местный варианты
ДВС�синдрома, а по продолжительности — ос�
трую (от нескольких часов до суток), подострую
(от нескольких дней до недели) и хроническую
(несколько недель и даже месяцев) формы.

•  Наиболее тяжело протекает острая форма (развивает�
ся при шоке, выраженной интоксикации, сепсисе,
тяжёлых травмах, ОБ, остром внутрисосудистом ге�
молизе), приводящая к генерализованному некроти�
ческому и геморрагическому поражениям органов и
тканей с развитием полиорганной недостаточности.

•  Подострое течение возникает при меньшей выражен�
ности названных состояний, а также (в ряде случаев)
может осложнять течение поздних гестозов, лейко�
зов, злокачественных опухолей, иммунокомплексных
болезней. Отличается, как правило, мозаичным или
локальным тромбогеморрагическим поражением тка�
ней, хотя при обострении основного заболевания или
в терминальном периоде своего развития может пе�
реходить в острый вариант.

•  Хроническая форма наблюдается при злокачествен�
ных новообразованиях, хронических лейкозах, ауто�
иммунных и ревматических заболеваниях, длитель�

ной интоксикации и даже (в отдельных случаях) при
хронической сердечно�сосудистой недостаточности. У
больных наблюдаются постоянные минимальные и
мигрирующие местные или (реже) генерализованные
изменения органов с развитием медленно прогресси�
рующей их недостаточности. Такой вариант течения
ДВС�синдрома может происходить у новорождённых
или детей раннего детского возраста (очень редко у
взрослых) с капиллярной или кавернозной гемангио�
мой любой локализации и диаметром более 5–6 см.
Развиваются тромбоцитопения и коагулопатия потреб�
ления, геморрагический диатез — синдром Казаба�
ха–Меррит (гигантская гемангиома с тромбоцитопени�
ей, синдром тромбопении–гемангиомы, множественная
фибринопоэтическая ангиоэктазия).

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология ДВС�синдромаДВС�синдромаДВС�синдромаДВС�синдромаДВС�синдрома

Основные изменения, выявляемые при мак�
ро� и микроскопическом исследовании, зак�
лючаются в наличии в микроциркуляторном
русле множественных микротромбов. По со�
ставу это прежде всего фибриновые тромбы
(состоящие из фибрина с отдельными эритро�
цитами), хотя могут быть и гиалиновые, белые (лей�
коцитарные), красные (эритроцитарные). Кроме
того, отмечаются явления стаза в капиллярах и ве�
нулах, а также кровоизлияния, дистрофические и
некротические изменения в различных органах и
тканях.

•  В лёгких (вследствие богатой васкуляризации и обилия
тканевого тромбопластина) возникают серозно�гемор�
рагический отёк, фибриновые и гиалиновые тромбы,
сладжирование и агглютинация эритроцитов, множе�
ственные кровоизлияния, в ряде случаев — мелкие ге�
моррагические инфаркты, в связи с чем часто находят
сидерофаги. Возможно образование гиалиновых мем�
бран из проникшего в просвет альвеол фибрина.

•  В почках развиваются дистрофия эпителия прокси�
мальных и дистальных извитых канальцев, а в тяжё�
лых случаях и некроз этих клеток, тубулорексис, сим�
метричный очаговый и тотальный кортиконекроз, что
является проявлением некротического нефроза
(ОПН). Характерны множественные кровоизлияния
(в том числе и субкапсулярные), микротромбы.

•  В печени дистрофические и некротические измене�
ния гепатоцитов (вплоть до центролобулярных некро�
зов) могут сопровождаться фибриновыми тромбами в
центральных венах, а также тяжами и нитями фибри�
на, свободно лежащими в синусоидах.

•  Сравнительно часто поражается поджелудочная желе�
за: отёк, кровоизлияния, микротромбы, а в тяжёлых
случаях — панкреонекроз.

•  В надпочечниках: дистрофия с исчезновением липи�
дов и некроз клеток как коркового, так и мозгового
вещества, множественные микротромбы и кровоиз�
лияния, причём последние могут захватывать обширные
участки органа, что особенно характерно для тяжёлой
инфекционной патологии (синдром Уотерхауса–Фриде�
риксена).

•  Уже при осмотре больного бросаются в глаза множе�
ственные кровоизлияния в кожу, как правило, пете�
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хиальные, редко обширные, сочетающиеся в ряде слу�
чаев с мелкими некротическими очагами, вызванными
отдельными микротромбами. В слизистых оболочках
ЖКТ постоянно развиваются множественные мелкие
кровоизлияния, а также эрозии и острые язвы.

•  В ткани селезёнки (помимо мелких кровоизлияний в
паренхиму и под капсулу органа) в мелких артериях и
венах находят гиалиновые и фибриновые тромбы, а в
синусоидах — тяжи и нити фибрина.

•  Поражение миокарда и головного мозга, обусловлен�
ное ДВС�синдромом, происходит редко и заключает�
ся в единичных микротромбах, дистрофических из�
менениях и отёке.

ЭЭЭЭЭМБОЛИЯМБОЛИЯМБОЛИЯМБОЛИЯМБОЛИЯ

Эмболия [от греч. emballein — бросать внутрь;
МКБ: I74 Эмболия и тромбоз артерий, T79.0
Воздушная эмболия (травматическая), T79.1
Жировая эмболия (травматическая)] — цирку�
ляция в крови или лимфе не встречающихся в
норме частиц (эмболов) с последующей заку�
поркой ими просвета сосудов. По происхождению
выделяют 7 видов эмболии.

•  ТТТТТромбоэмболияромбоэмболияромбоэмболияромбоэмболияромбоэмболия развивается при отрыве тромба
или его части (хвоста, хвоста и тела) и явля�
ется одной из наиболее часто встречающих�
ся эмболий. Её источником могут быть тром�
бы любой локализации (в артериях, венах,
полостях сердца).

ТромбоэмболияТромбоэмболияТромбоэмболияТромбоэмболияТромбоэмболия лёгочнойлёгочнойлёгочнойлёгочнойлёгочной артерииартерииартерииартерииартерии развивается, как пра�
вило, у малоподвижных больных (послеоперацион�
ных, страдающих сердечно�сосудистыми заболевани�
ями, злокачественными новообразованиями и т.п.);
происходит из вен нижних конечностей, жировой
клетчатки малого таза, редко из печёночных вен,
нижней полой вены, правых отделов сердца (с при�
стеночными тромбами). Во многих случаях заканчи�
вается летальным исходом. В танатогенезе имеет зна�
чение как острая правожелудочковая недостаточность,
вызванная закрытием просвета сосуда, так и (в зна�
чительно большей степени) остановкой сердца вслед�
ствие пульмоно�коронарного рефлекса, «запускаемо�
го» механическим раздражением тромботическими
массами рецепторных окончаний интимы ствола ар�
терии. Возникает не только рефлекторный спазм ве�
нечных артерий сердца, мелких ветвей лёгочной ар�
терии, но и тяжёлый бронхоспазм. При небольших
размерах эмбол может закупорить мелкую артери�
альную ветвь и послужить причиной геморрагичес�
кого инфаркта лёгкого, а случаи массивной эмболии
сопровождаются острым падением АД (коллапсом).

ТромбоэмболическийТромбоэмболическийТромбоэмболическийТромбоэмболическийТромбоэмболический синдромсиндромсиндромсиндромсиндром. Тромбы на створках мит�
рального, аортального клапанов, в левых камерах
сердца, образующиеся при эндокардитах, инфаркте
миокарда, в хронической аневризме сердца, могут
привести к множественным тромбоэмболиям по
большому кругу кровообращения.

•  ЖироваяЖироваяЖироваяЖироваяЖировая эмболияэмболияэмболияэмболияэмболия отмечается при травмах (пе�
реломах длинных трубчатых костей, размозжении

подкожной жировой клетчатки), ошибочном
введении в кровеносное русло масляных раство�
ров, наложении применяемого для лечения ту�
беркулёза лёгких олеоторакса (при этом может
происходить разрыв васкуляризированных плев�
ральных фиброзных спаек и зияние склерози�
рованных сосудов), в отдельных случаях выра�
женного жирового гепатоза («гусиная печень»).
Закупорка 2/3 лёгочных капилляров может при�
вести к смерти от острой правожелудочковой не�
достаточности (наблюдается исключительно
редко). Значительно чаще жировые эмболы обус�
ловливают гемодинамические расстройства и
способствуют развитию в поражённых участках
пневмоний. При проникновении капель жира
через капиллярный барьер межальвеолярных пе�
регородок или через артериовенозные анасто�
мозы может возникать обтурация ими мелких
сосудов головного мозга, почек и других орга�
нов. Небольшое количество жира эмульгирует�
ся и рассасывается.

•  ВоздушнаяВоздушнаяВоздушнаяВоздушнаяВоздушная эмболияэмболияэмболияэмболияэмболия образуется вследствие по�
падания воздуха через повреждённые крупные
вены шеи (имеющие отрицательное по отноше�
нию к атмосферному давление), зияющие пос�
ле отторжения плаценты вены матки, при вве�
дении воздуха с ЛС шприцем или капельницей,
при спонтанном или искусственном пневмото�
раксе. Обтурируются прежде всего капилляры
лёгкого, но в тяжёлых случаях возможны эмбо�
лия сосудов других органов (в частности, голов�
ного мозга) и скопление воздушного пузыря в
правых отделах сердца, в которых кровь приоб�
ретает пенистый вид.

•  ГГГГГазоваяазоваяазоваяазоваяазовая эмболияэмболияэмболияэмболияэмболия развивается при быстрой де�
компрессии (у водолазов, разгерметизации са�
молётов, барокамер), приводящей к освобож�
дению из крови азота (редко гелия — при
дыхании гелиевыми смесями), растворённого
в большем, чем в норме, количестве, так как
растворимость газов прямо пропорционально
связана с их давлением. Газовые эмболы по
большому кругу кровообращения поражают
различные органы и ткани, в том числе голов�
ной и спинной мозг, вызывая кессонную бо�
лезнь. В ряде случаев этот вид эмболии может
осложнить течение анаэробной (газовой) ганг�
рены.

•  ТТТТТканеваяканеваяканеваяканеваяканевая эмболияэмболияэмболияэмболияэмболия является результатом разру�
шения тканей при заболеваниях и травмах.
Примеры: эмболия опухолевыми клетками
(формирование метастазов), околоплодными
водами у родильниц, разрушенными тканями
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у новорождённых с тяжёлыми родовыми трав�
мами.

•  МикробнаяМикробнаяМикробнаяМикробнаяМикробная эмболияэмболияэмболияэмболияэмболия возникает при закупорке
сосудов бактериальными комплексами, гриба�
ми, простейшими, животными�паразитами (аль�
веококк). Сравнительно часто отмечается при
септикопиемии, гнойном расплавлении тромба
и приводит к развитию не только множественных,
как правило, некрозов, но и метастатических абс�
цессов.

•  ЭмболияЭмболияЭмболияЭмболияЭмболия инороднымиинороднымиинороднымиинороднымиинородными теламителамителамителамителами наблюдается при
проникновении в травмированные крупные
сосуды инородных осколков, медицинских
катетеров. Очень редко этот вид эмболии
происходит при попадании в кровеносное
русло частиц разрушенных обызвествлённых
атеросклеротических бляшек.

Обычно эмболы перемещаются по току крови
(ортоградная эмболия), но в ряде случаев возмож�
но их движение против кровотока (ретроградная
эмболия), что наблюдается при эмболии инород�
ными телами (вследствие их большой массы) или
ретроградном лимфогенном метастазировании
рака желудка. Парадоксальная эмболия развива�
ется при проникновении эмбола из вен в арте�
рии (или наоборот) большого круга кровообра�
щения, минуя лёгкое. Это возможно при дефекте
межжелудочковой или межпредсердной перего�
родки сердца (например, незаращённое овальное
окно), наличии артериовенозных анастомозов
(примером могут служить открытый боталлов
проток, травматические соустья).

ЗначениеЗначениеЗначениеЗначениеЗначение эмболийэмболийэмболийэмболийэмболий, осложняющих течение забо�
леваний и травм, определяется их видом, распро�
странённостью и локализацией. Особенно опас�
ны эмболии артерий мозга, сердца, ствола
лёгочной артерии, часто заканчивающиеся смер�
тью больного, тогда как поражение почек, пече�
ни, скелетных мышц и других органов имеет мень�
шее значение и в ряде случаев клинически
протекает практически бессимптомно. Но в лю�
бом случае эмболия приводит к нарушению кро�
вообращения в тканях и вызывает их ишемию и,
возможно, инфаркт.

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÎÁÙÅÃÎ
ÎÁÚÅÌÀ ÊÐÎÂÈ È
ÃÅÌÀÒÎÊÐÈÒÀ*

Общий объём крови принято рассчитывать от мас�
сы тела (примерно 6–8%); так, у взрослого мужчи�

ны объём крови составляет около 5 л. При этом
3,5–4 л обычно циркулирует в сосудистом русле
и полостях сердца (циркулирующая фракция кро�
ви), а 1,5–2 л депонировано в сосудах органов
брюшной полости, лёгких, подкожной клетчат�
ки и других тканей (депонированная фракция).
Форменные элементы составляют 36–48% от об�
щего объёма крови. Гематокрит (Ht, или гематок�
ритное число) — отношение объёма форменных
элементов крови к объёму плазмы — в норме ра�
вен у мужчин 0,41–0,50, у женщин 0,36–0,44.

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÎÁÚÅÌÀ ÊÐÎÂÈ

При различных патологических процессах, бо�
лезнях и болезненных состояниях может изме�
няться как общий объём крови, так и соотноше�
ние между её форменными элементами и
плазмой (Ht; МКБ: E86 Уменьшение объёма жид�
кости, МКБ: R70.1 Аномалия вязкости плазмы
[крови]). Выделяют 3 группы типовых форм на�
рушений: нормоволемии, гиповолемии, гипер�
волемии (табл. 3�1).

* Автор раздела «Нарушения общего объёма крови и
гематокрита» — П.Ф. Литвицкий.

Òàáëèöà 3-1. Òèïîâûå ôîðìû èçìåíåíèé îáùåãî îáú¸ìà
è/èëè ñîîòíîøåíèÿ ôîðìåííûõ ýëåìåíòîâ è ïëàçìû êðîâè

НННННОРМОВОЛЕМИИОРМОВОЛЕМИИОРМОВОЛЕМИИОРМОВОЛЕМИИОРМОВОЛЕМИИ

Нормоволемии — состояния, характеризующиеся
нормальным общим объёмом крови, сочетающим�
ся со сниженным или увеличенным Ht. Различают
олигоцитемические и полицитемические нормово�
лемии.

ОлигоцитемическаяОлигоцитемическаяОлигоцитемическаяОлигоцитемическаяОлигоцитемическая нормоволемиянормоволемиянормоволемиянормоволемиянормоволемия — состояние,
характеризующееся нормальным общим объё�
мом крови при уменьшении количества её
форменных элементов (главным образом эрит�
роцитов), что сопровождается падением вели�
чины Ht ниже нормы.

•  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные причиныпричиныпричиныпричиныпричины олигоцитемической нормоволемии:
массированный гемолиз эритроцитов (например, при
образовании антиэритроцитарных Ig; действии гемо�

Типовые формы Ht
Нормоволемии:

олигоцитемическая
полицитемическая

Снижен
Увеличен

Гиповолемии:
нормоцитемическая (простая)
олигоцитемическая
полицитемическая

Не изменён
Снижен
Увеличен

Гиперволемии:
нормоцитемическая (простая)
олигоцитемическая
полицитемическая

Не изменён
Снижен
Увеличен
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литических веществ — змеиного яда, соединений свинца,
мышьяка, фенилгидразина и др.), длительное и выра�
женное угнетение гемопоэза, главным образом эритро�
поэза (например, при апластических анемиях); состояния
после острой значительной кровопотери (в этом случае
общий объём крови сравнительно быстро нормализуется
в результате транспорта жидкости из тканей в сосудистое
русло, а число форменных элементов крови остаётся ещё
сниженным).

•  ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления олигоцитемической нормоволемии: анемия
(в связи со снижением числа эритроцитов) и как след�
ствие — гемическая гипоксия, тромбоцитопения (при
кровопотере или реакциях иммунной аутоагрессии в от�
ношении тромбоцитов), снижение свёртываемости кро�
ви, сочетающееся нередко с геморрагическим синдро�
мом; лейкопения, обусловливающая понижение
противоинфекционной резистентности организма;
уменьшение вязкости крови (наблюдается в условиях
восстановления объёма жидкой части крови при значи�
тельном уменьшении числа её форменных элементов,
например на этапе гидремической компенсации при ос�
трой кровопотере).

ПолицитемическаяПолицитемическаяПолицитемическаяПолицитемическаяПолицитемическая нормоволемиянормоволемиянормоволемиянормоволемиянормоволемия — состояние,
характеризующееся нормальным общим объё�
мом крови при увеличении числа её формен�
ных элементов, что сопровождается увеличе�
нием Ht выше нормы.

•  НаиболееНаиболееНаиболееНаиболееНаиболее частыечастыечастыечастыечастые причиныпричиныпричиныпричиныпричины полицитемической нормо�
волемии: инфузии пациентам фракций форменных
элементов крови (эритроцитарной, лейкоцитарной или
тромбоцитарной массы), хроническая гипоксия (вы�
зывает эритроцитоз вследствие активации эритропо�
эза) и эритремии.

•  ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления полицитемической нормоволемии: увели�
чение показателя вязкости крови, развитие тромбо�
тического синдрома, нарушения микрогемоциркуля�
ции (замедление тока крови в микрососудах, стаз),
которые обусловливают снижение транскапиллярно�
го обмена в тканях, а также артериальная гипертен�
зия (например, в результате увеличения сердечного
выброса).

ГГГГГИПЕРВОЛЕМИИИПЕРВОЛЕМИИИПЕРВОЛЕМИИИПЕРВОЛЕМИИИПЕРВОЛЕМИИ

Гиперволемии (МКБ: E87.7 Гиперволемия) —
состояния, характеризующиеся увеличением
общего объёма крови и обычно изменением Ht.
Различают нормоцитемическую, олигоцитеми�
ческую и полицитемическую гиперволемии.

НормоцитемическаяНормоцитемическаяНормоцитемическаяНормоцитемическаяНормоцитемическая гиперволемиягиперволемиягиперволемиягиперволемиягиперволемия (простая) —
состояние, проявляющееся эквивалентным
увеличением объёма форменных элементов и
жидкой части ОЦК. Ht остаётся в рамках ди�
апазона нормы. Основные причины простой
гиперволемии: переливание большого объёма
крови, острые гипоксические состояния, со�
провождающиеся выбросом крови из её депо,
а также значительная физическая нагрузка,
приводящая к гипоксии.

ОлигоцитемическаяОлигоцитемическаяОлигоцитемическаяОлигоцитемическаяОлигоцитемическая гиперволемиягиперволемиягиперволемиягиперволемиягиперволемия (гидремия, гемо�
дилюция) — состояние, характеризующееся увели�
чением общего объёма крови вследствие возраста�
ния её жидкой части. Показатель Ht при этом ниже
нормы. Основные причины олигоцитемической ги�
перволемии: избыточное поступление в организм
жидкости при патологической жажде (например, у
пациентов с СД) и введении в сосудистое русло боль�
шого количества плазмозаменителей или плазмы
крови; снижение выведения жидкости из организма
в результате недостаточности экскреторной функции
почек (например, при почечной недостаточности),
гиперпродукции АДГ, гиперосмоляльности плазмы
крови.

ПолицитемическаяПолицитемическаяПолицитемическаяПолицитемическаяПолицитемическая гиперволемиягиперволемиягиперволемиягиперволемиягиперволемия — состояние,
проявляющееся увеличением общего объёма
крови вследствие преимущественного повыше�
ния числа её форменных элементов. В связи с
этим Ht превышает верхнюю границу нормы.
Основные причины полицитемической гипер�
волемии: полицитемии (эритроцитозы) — груп�
па патологических состояний, характеризую�
щихся увеличением числа эритроцитов (вне
зависимости от числа лейкоцитов, тромбоци�
тов); истинная полицитемия (polycythemia vera,
болезнь Вакеза), хроническая гипоксия любого
типа (гемическая, дыхательная, циркуляторная,
тканевая и др.).

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления гиперволемийгиперволемийгиперволемийгиперволемийгиперволемий. Для гиперволемий
характерны увеличение сердечного выброса и
повышение АД.

•  Увеличение сердечного выброса является результатом
компенсаторной гиперфункции сердца в связи с уве�
личением объёма крови. Однако при декомпенсации
сердца и развитии его недостаточности сердечный
выброс, как правило, снижается.

•  Повышение АД обусловлено главным образом увели�
чением сердечного выброса, а также ОЦК и тонуса
резистивных сосудов.

•  Для истинной полицитемии характерны также су�
щественное увеличение вязкости крови, агрегация
и агглютинация форменных элементов крови, дис�
семинированное тромбообразование, расстройства
микроциркуляции.

ГГГГГИПОВОЛЕМИИИПОВОЛЕМИИИПОВОЛЕМИИИПОВОЛЕМИИИПОВОЛЕМИИ

Гиповолемии (МКБ: E86 Уменьшение объёма
жидкости) — состояния, характеризующиеся
уменьшением общего объёма крови и, как пра�
вило, нарушением соотношения её форменных
элементов и плазмы. Различают нормоцитеми�
ческую, олигоцитемическую и полицитемичес�
кую гиповолемии.
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НормоцитемическаяНормоцитемическаяНормоцитемическаяНормоцитемическаяНормоцитемическая гиповолемиягиповолемиягиповолемиягиповолемиягиповолемия — состояние,
проявляющееся уменьшением общего объёма
крови при сохранении Ht в пределах нормы.

•  НаиболееНаиболееНаиболееНаиболееНаиболее частыечастыечастыечастыечастые причиныпричиныпричиныпричиныпричины нормоцитемической гипо�
волемии: острая кровопотеря, шоковые состояния, ва�
зодилатационный коллапс. В двух последних случаях
нормоцитемическая гиповолемия развивается в ре�
зультате депонирования большого объёма крови в ве�
нозных (ёмкостных) сосудах и значительного сниже�
ния в связи с этим ОЦК.

•  ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления нормоцитемической гиповолемии. Опре�
деляются характером причины, вызвавшей её (крово�
потеря, шок, коллапс), а также включением механиз�
мов компенсации, направленных на устранение острой
гипоксии.

ОлигоцитемическаяОлигоцитемическаяОлигоцитемическаяОлигоцитемическаяОлигоцитемическая гиповолемиягиповолемиягиповолемиягиповолемиягиповолемия — состояние,
характеризующееся уменьшением общего объё�
ма крови с преимущественным снижением
числа её форменных элементов. Ht при этом
ниже нормы.

•  НаиболееНаиболееНаиболееНаиболееНаиболее частыечастыечастыечастыечастые причиныпричиныпричиныпричиныпричины олигоцитемической
гиповолемии.

††††† Состояния после острой кровопотери (на том этапе,
когда транспорт жидкости из тканей и выход депони�
рованной крови в сосудистое русло ещё не устраняют
гиповолемии, а поступление клеток крови из органов
гемопоэза — дефицита эритроцитов).

††††† Эритропении в результате массированного гемолиза
эритроцитов (например, при ожогах большой повер�
хности тела, когда гемолиз сочетается с потерей орга�
низмом жидкой части крови в связи с плазморраги�
ей) и подавления эритропоэза (например, при
апластических или арегенераторных состояниях).

•  ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления олигоцитемической гиповолемии:
снижение показателя кислородной ёмкости
крови (в результате эритропении), признаки
гипоксии (например, снижение содержания
кислорода в крови, ацидоз, уменьшение pО
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венозной крови и др.), расстройства крово�
обращения и микрогемоциркуляции различ�
ной степени, обусловленные, помимо про�
чих факторов, уменьшением ОЦК.

ПолицитемическаяПолицитемическаяПолицитемическаяПолицитемическаяПолицитемическая гиповолемиягиповолемиягиповолемиягиповолемиягиповолемия — состояние,
при котором снижение общего объёма крови в
организме обусловлено в основном уменьше�
нием объёма плазмы. Показатель Ht при этом
состоянии выше диапазона нормы.

•  НаиболееНаиболееНаиболееНаиболееНаиболее частыечастыечастыечастыечастые причиныпричиныпричиныпричиныпричины полицитемической
гиповолемии.

††††† Состояния, вызывающие повышенную потерю орга�
низмом жидкости: повторная рвота (например, у бе�
ременных или в результате экзогенной интоксикации),
длительная диарея (например, при нарушении мемб�
ранного пищеварения, кишечных токсикоинфекци�
ях), полиурия (например, при почечной недостаточ�

ности), повышенное и длительное потоотделение (на�
пример, в условиях жаркого климата или в горячих
цехах на производстве) и обширные ожоги кожи (со�
провождающиеся плазморрагией).

††††† Состояния, препятствующие достаточному поступле�
нию жидкости в организм (водное «голодание»): от�
сутствие питьевой воды и невозможность питья воды
(например, в результате спазма мускулатуры при стол�
бняке или бешенстве).

•  ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления полицитемической гиповолемии:
нарушения микрогемоциркуляции в связи с
гиповолемией и полицитемией; повышение
вязкости крови; агрегация форменных эле�
ментов крови в микрососудах органов и тка�
ней и диссеминированный микротромбоз;
признаки основной патологии, вызывающей
полицитемическую гиповолемию (например,
шока, несахарного диабета, почечной недо�
статочности, ожоговой болезни и др.).

ÊÐÎÂÎÏÎÒÅÐß

Кровопотеря (МКБ: D62 Острая постгеморра�
гическая анемия) — состояние, характеризую�
щееся утратой организмом части крови. При
этом развивается комплекс патогенных и адап�
тивных реакций организма, совокупность ко�
торых называют состоянием после кровопоте�
ри. Это состояние проявляется расстройством
жизнедеятельности организма различной сте�
пени (в зависимости от величины кровопоте�
ри и реактивности организма).

Кровопотеря является следствием кровотечения
(геморрагии) — излияния крови из кровенос�
ных сосудов и/или полостей сердца во внешнюю
среду (внешнее кровотечение) или в полости
организма (внутреннее, полостное кровотече�
ние). Наличие крови в полостях организма
обозначают специальными терминами: гемо�
торакс — появление крови в плевральной поло�
сти, гемоперикард — кровь в полости перикарда,
гемоперитонеум — излияние крови в брюшную
полость, гемартроз — кровь в полости сустава.

Кровотечение следует отличать от кровоизли�
яния и гематомы.

•  Кровоизлияние — очаговое или диффузное пропиты�
вание тканей (например, подкожной клетчатки,
мышц) кровью.

•  Гематома — локальное скопление крови в ткани.

При кровоизлиянии и гематоме из сосудистого русла
выходит сравнительно небольшой объём крови и
существенных расстройств системного кровообра�
щения не наблюдается. Развивающиеся в организ�
ме нарушения определяются в основном ролью орга�
на или ткани, в которые произошло кровоизлияние
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или в котором сформировалась гематома (мозг, печень,
почки, мышцы, подкожная клетчатка).

НННННАИБОЛЕЕАИБОЛЕЕАИБОЛЕЕАИБОЛЕЕАИБОЛЕЕ ЧЧЧЧЧАСТЫЕАСТЫЕАСТЫЕАСТЫЕАСТЫЕ ПРИПРИПРИПРИПРИЧЧЧЧЧИНЫИНЫИНЫИНЫИНЫ КРОВОПОТЕРИКРОВОПОТЕРИКРОВОПОТЕРИКРОВОПОТЕРИКРОВОПОТЕРИ

•  Нарушение целостности стенок сосудов или сердца при
механическом воздействии (например, разрез или раз�
рыв стенки), гнойном расплавлении стенки сосудов или
разрушении её растущей опухолью, разрыве стенок же�
лудочков или предсердий в зоне инфаркта миокарда или
аневризмы.

•  Значительное повышение проницаемости стенок сосудов,
особенно микроциркуляторного русла. Наблюдается при
лучевой болезни, экстрамедуллярных очагах кроветворе�
ния (например, у пациентов с лейкозами), инфекцион�
ных процессах (например, сыпном тифе, сепсисе), тяжё�
лом гиповитаминозе C (цинге).

•  Существенное снижение свёртываемости крови. Это об�
стоятельство (особенно в сочетании с повышенной про�
ницаемостью стенок микрососудов) может привести к
потере организмом значительного количества крови (на�
пример, при маточных и желудочно�кишечных крово�
течениях).

УУУУУ С Л О В И ЯС Л О В И ЯС Л О В И ЯС Л О В И ЯС Л О В И Я, В Л И Я Ю Щ И ЕВ Л И Я Ю Щ И ЕВ Л И Я Ю Щ И ЕВ Л И Я Ю Щ И ЕВ Л И Я Ю Щ И Е Н АН АН АН АН А Т ЕТ ЕТ ЕТ ЕТ Е ЧЧЧЧЧЕ Н И ЕЕ Н И ЕЕ Н И ЕЕ Н И ЕЕ Н И Е ИИИИИ И С Х О Д ЫИ С Х О Д ЫИ С Х О Д ЫИ С Х О Д ЫИ С Х О Д Ы

КРОВОПОТЕРИКРОВОПОТЕРИКРОВОПОТЕРИКРОВОПОТЕРИКРОВОПОТЕРИ

•  Особенности кровопотери.

††††† ОбъёмОбъёмОбъёмОбъёмОбъём потеряннойпотеряннойпотеряннойпотеряннойпотерянной кровикровикровикровикрови.

‡ Выход из сосудистого русла до 20–25% ОЦК, как
правило, не опасен и компенсируется вследствие
включения экстренных механизмов компенсации.

‡ Потеря 25–35% ОЦК сопровождается значитель�
ными расстройствами центральной, органоткане�
вой и микрогемоциркуляции.

‡ Потеря 50% и более от общего объёма крови
(особенно быстрая) является летальной.

††††† СкоростьСкоростьСкоростьСкоростьСкорость кровопотерикровопотерикровопотерикровопотерикровопотери. Чем меньше скорость крово�
потери, тем менее выражены расстройства жизне�
деятельности. Так, утрата даже половины общего
объёма крови в течение нескольких дней (при ма�
точном, желудочном, геморроидальном и других
видах кровопотери), как правило, не приводит к
смерти.

•  Соотношения активности факторов свёртывающей,
противосвёртывающей и фибринолитической систем
организма. Снижение активности или содержания
факторов свёртывающей и/или повышение противо�
свёртывающей и фибринолитической систем, веду�
щее к понижению свёртываемости крови, может обус�
ловить увеличение скорости и объёма кровопотери,
что усугубляет её течение и последствия.

•  Реактивность организма. Течение и последствия кро�
вопотери в существенной мере зависят от пола (жен�
щины менее чувствительны к кровопотере), возраста
(взрослые переносят кровопотерю легче, чем дети),
состояния организма (при перегревании или охлаж�
дении последствия кровопотери тяжелее, чем при
нормальной температуре; в условиях глубокого нар�
коза расстройства жизнедеятельности более выраже�
ны, чем в бодрствующем состоянии).

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Механизм развития постгеморрагических состоя�
ний представлен на рис. 3�4.

Ðèñ. 3-4. Îñíîâíûå çâåíüÿ ïàòîãåíåçà ïîñòãåìîððàãè÷åñ-
êèõ ñîñòîÿíèé.

На начальном этапе кровопотери в большей или мень�
шей мере снижается ОЦК при сохранении нормаль�
ного Ht, т.е. развивается нормоцитемическая гипо�
волемия. В связи с этим уменьшаются приток
венозной крови к сердцу, его ударный и минутный
выброс. Это приводит к падению АД и, как следствие,
— перфузионного давления в сосудах органов и тка�
ней. В результате уменьшается транспорт кислорода
и субстратов метаболизма из крови к клеткам, а от
последних — углекислого газа и продуктов обмена
веществ. Развиваются капилляротрофическая недо�
статочность, интоксикация организма продуктами
нарушенного метаболизма, гипоксия. Это, в свою оче�
редь, вызывает расстройства энергетического обеспе�
чения клеток и пластических процессов в них. Нару�
шается функция органов и тканей, что нередко
сопровождается выраженной в большей или мень�
шей мере недостаточностью их. Существенно рас�
страивается жизнедеятельность организма в целом.
Крайняя степень этих расстройств обозначается как
постгеморрагический шок.

Нарушение системной гемодинамики и снижение
интенсивности биологического окисления в клет�
ках обусловливают включение или активацию адап�
тивных механизмов.
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АААААДАПТИВНЫЕДАПТИВНЫЕДАПТИВНЫЕДАПТИВНЫЕДАПТИВНЫЕ МЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫ

К основным адаптивным механизмам компенсации
кровопотери относят:

•  Активацию свёртывающей системы крови и процесса
тромбообразования.

•  Реакции сердечно�сосудистой компенсации кровопо�
тери (гидремическая компенсация кровопотери): су�
жение просвета резистивных сосудов, выброс крови
из депо, повышение сердечного выброса, поддержа�
ние ОЦК на максимально возможном уровне (за счёт
поступления в сосуды жидкости из интерстиция, а
также — тока лимфы).

•  Восстановление белкового состава крови (вследствие
синтезов в печени) — реакция белковой компенса�
ции кровопотери.

•  Устранение дефицита форменных элементов крови
вследствие активации гемопоэза — клеточная, кост�
номозговая компенсация.

•  Активацию механизмов экстренной и долговремен�
ной адаптация к гипоксии.

СтадииСтадииСтадииСтадииСтадии компенсациикомпенсациикомпенсациикомпенсациикомпенсации кровопотерикровопотерикровопотерикровопотерикровопотери

Указанные выше механизмы активируются в
разные сроки после кровопотери, в связи с этим
выделяют следующие стадии развития процес�
сов компенсации кровопотери: сердечно�сосу�
дистую, гидремическую, белково�синтетичес�
кую и костномозговую. Вместе с тем многие
названные процессы протекают в организме не
строго последовательно (стадийно), а чаще —
параллельно, совпадая во времени и, как пра�
вило, потенцируя друг друга. Это способствует
более быстрой и эффективной ликвидации
последствий кровопотери.

•  Сердечно�сосудистаяСердечно�сосудистаяСердечно�сосудистаяСердечно�сосудистаяСердечно�сосудистая компенсациякомпенсациякомпенсациякомпенсациякомпенсация. Развивает�
ся уже в первые секунды после начала крово�
течения. Стадия сердечно�сосудистой компен�
сации заключается в стимуляции работы сердца и в
изменениях тонуса и просвета артериол.

††††† Стимуляция работы сердца в виде увеличения ЧСС и
повышения ударного выброса (как правило), возрас�
тания (в связи с вышеуказанными изменениями) ин�
тегрального показателя функции сердца — сердечно�
го выброса (однако при значительной кровопотере он
может оставаться ниже потребного).

††††† Изменение тонуса и просвета артериол в виде фено�
мена «централизации кровотока».

‡ Сосуды мозга и сердца расширяются, но объём кро�
вотока в них снижается незначительно или остаёт�
ся в пределах диапазона нормы.

‡ Артериальные сосуды подкожной клетчатки, кожи,
мышц, органов брюшной полости, почек и некоторых
других тканей и органов сужаются, а кровоток в них
существенно снижается.

•••••  ГГГГГидремическаяидремическаяидремическаяидремическаяидремическая компенсациякомпенсациякомпенсациякомпенсациякомпенсация. В первые же минуты
после кровопотери активируются механизмы, обес�
печивающие активацию тока жидкости из тканей в со�
судистое русло. Инициальный фактор — снижение
ОЦК. Механизм гидремической компенсации: основ�
ное значение имеют АДГ и альдостерон.

††††† Гиповолемия стимулирует секрецию АДГ через бароре�
цепторы каротидной области.

‡ АДГ регулирует активность образованного аквапори�
ном�2 водного канала в собирательных трубочках. Это
усиливает реабсорбцию воды из просвета собиратель�
ных трубочек в межклеточное пространство.

‡ Под влиянием АДГ сужается просвет междольковых
артерий и приносящих артериол нефронов. Это умень�
шает клубочковую фильтрацию, что также способству�
ет уменьшению степени гиповолемии.

‡ АДГ снижает кровоснабжение клеток околоклубоч�
кового комплекса (юкстагломерулярного аппарата).
В связи с этим возрастают секреция ими ренина,
образование при его участии ангиотензина II. Пос�
ледний обусловливает повышение тонуса стенок ар�
териол, стимуляцию высвобождения катехоламинов
и активацию секреции альдостерона.

††††† Повышение уровня альдостерона в крови стимулиру�
ет также реабсорбция Na+ в почечных канальцах по�
чек. В связи с этим развивается гиперосмия плазмы
крови, что активирует осморефлекс — возбуждение
осморецепторов сосудистого русла, стимулирует сек�
рецию АДГ нейронами гипоталамуса, транспорт его в
заднюю долю гипофиза и далее — в кровь. Альдосте�
рон активирует реабсорбцию Na+ из первичной мочи
в кровь. Это, в свою очередь, стимулирует высвобож�
дение АДГ, обеспечивающего усиление тока жидко�
сти в сосудистое русло и восстановление утраченного
объёма жидкой части крови.

††††† Одновременно с описанными выше изменениями ак�
тивируется ток жидкости из клеток в межклеточное
пространство (по градиенту осмотического давления),
в лимфатические капилляры и далее — в кровь.

•  БелковаяБелковаяБелковаяБелковаяБелковая компенсациякомпенсациякомпенсациякомпенсациякомпенсация. Реализуется благодаря актива�
ции протеосинтеза в печени и выявляется уже через
несколько часов после кровотечения. В последующем
признаки повышенного синтеза белков регистрируют�
ся в течение 1,5–3 нед и более в зависимости от объё�
ма кровопотери и состояния реактивности организма.
Помимо прочих белков, в печени синтезируются так�
же прокоагулянты. Это сочетается с активацией реак�
ций гомеостаза. Последнее способствует увеличению
так называемого гемостатического потенциала, тром�
бированию дефекта сосудистого русла и снижению ин�
тенсивности или прекращению кровотечения.

•  КлеточнаяКлеточнаяКлеточнаяКлеточнаяКлеточная компенсациякомпенсациякомпенсациякомпенсациякомпенсация. Причины клеточной (костно�
мозговой) компенсации: гипоксия (носит смешанный
характер и по существу является гемической, цирку�
ляторной, дыхательной) и физико�химические изме�
нения в тканях и биологических жидкостях (увеличе�
ние содержания H+, Na+, продуктов гидролиза АТФ и
др.). Указанные и другие изменения стимулируют
синтез веществ, активирующих пролиферацию гемопоэ�
тических клеток костного мозга, а также лимфоидной
ткани. Ведущее значение среди этих веществ имеет эрит�
ропоэтин.
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ВВВВВИДЫИДЫИДЫИДЫИДЫ КРОВОПОТЕРИКРОВОПОТЕРИКРОВОПОТЕРИКРОВОПОТЕРИКРОВОПОТЕРИ

В зависимости от повреждённого сосуда или отде�
ла сердца, из которого происходит кровотечение,
объёма потерянной крови, времени кровотечения
после травмы сердца или сосудистой стенки, места
кровоизлияния предложены следующие критерии
классификации кровопотерь.

•  По виду повреждённого сосуда или камеры сердца: арте�
риальная, венозная, капиллярная, смешанная.

•  По объёму потерянной крови: лёгкая (до 20–25% от
ОЦК), средняя (25–35%), тяжёлая (более 35–40%).

•  По времени начала кровотечения после травмы серд�
ца или сосуда: первичная — кровотечение начинается
сразу после травмы, вторичная — кровотечение от�
ставлено во времени от момента травмы.

•  По месту излияния крови: наружная — кровоизлия�
ние во внешнюю среду, внутренняя — кровоизлияние
в полости тела или в органы.

ÍÀÐÓØÅÍÈß
ËÈÌÔÎÎÁÐÀÙÅÍÈß*

НедостаточностьНедостаточностьНедостаточностьНедостаточностьНедостаточность лимфатическойлимфатическойлимфатическойлимфатическойлимфатической системысистемысистемысистемысистемы (МКБ:
I89 Другие неинфекционные болезни лимфа�
тических сосудов и лимфатических узлов) под�
разделяют на механическую, динамическую и
резорбционную её разновидности, как прави�
ло, сочетаемые друг с другом.

•  Механическая недостаточность развивается при воз�
никновении органического или функционального
препятствия току лимфы, что наблюдается при заку�
порке лимфатических сосудов атипичными клетками,
сидерофагами, паразитами, сдавлении их опухолью,
при удалении лимфатических узлов, а также при спаз�
ме лимфатических коллекторов, венозном застое.

•  Динамическая недостаточность возникает при несо�
ответствии между избытком тканевой жидкости и
скоростью её отведения, что имеет место при значи�

тельном повышении проницаемости кровеносных со�
судов.

•  Резорбционная недостаточность обусловлена уменьше�
нием проницаемости лимфатических капилляров или
изменением дисперсных свойств тканевых белков.

ЛимфостазЛимфостазЛимфостазЛимфостазЛимфостаз — остановка тока лимфы — проис�
ходит при недостаточности лимфатической си�
стемы. Общий лимфостаз возникает при общем
венозном застое, так как одним из ведущих
факторов, определяющих отток из лимфатичес�
ких сосудов (и, в частности, грудного протока)
в вены, является перепад давления между лим�
фой и кровью. Регионарный лимфостаз фор�
мируется при местной венозной гиперемии, об�
турации паразитами крупных лимфатических
сосудов или сдавлении их опухолью.

К последствиям лимфостаза относят лимфедему — лим�лим�лим�лим�лим�
фатическийфатическийфатическийфатическийфатический отёкотёкотёкотёкотёк, сочетающийся с хилёзом серозных
полостей, придающим жидкости молочный белый цвет,
как при хилёзном асците, хилотораксе. Могут возни�
кать хилёзные кисты, лимфатические свищи (наружные
или внутренние, образующиеся после травмы тканей с
лимфостазом), лимфовенозные шунты, лимфатические
тромбы, состоящие из белковых коагулятов и закрыва�
ющие просвет сосудов, лимфангиоэктазии (неравномер�
ные расширения лимфатических сосудов, содержащие
свернувшуюся лимфу).

ЗначениеЗначениеЗначениеЗначениеЗначение нарушений лимфообращения (разви�
вающегося, как правило, в тесной связи с нару�
шениями кровообращения) заключается в на�
рушении обмена веществ в поражённых тканях,
развитии в острых случаях дистрофических, ги�
поксических и некротических изменений. При
хронических нарушениях к названным патоло�
гическим процессам присоединяются атрофия
и склероз структурных компонентов (вследствие
активации фибробластов) вплоть до развития
слоновости.

* Автор раздела «Нарушения лимфообращения» —
Б.Б. Салтыков.



ГЛАВА
44444 ВВВВВ.ССССС. Пауков Пауков Пауков Пауков Пауков, ИИИИИ.ППППП. Соловьёва Соловьёва Соловьёва Соловьёва Соловьёва

ВОСПАЛЕНИЕ

ÎÁÙÀß ÕÀÐÀÊÒÅÐÈÑÒÈÊÀ*

Воспаление — биологический и вместе с тем ключевой общепа�
тологический процесс, целесообразность которого определяется
его защитно�приспособительной функцией, направленной  на
ликвидацию повреждающего агента и восстановление повреждён�
ной ткани.

Принято считать, что история учения о воспалении началась с
Гиппократа.

•  Римский учёный Цельс выделил основныеосновныеосновныеосновныеосновные симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы воспалениявоспалениявоспалениявоспалениявоспаления:
красноту (rubor), опухоль (tumor), жар (calor) и боль (dolor). Поз�
же Гален прибавил ещё один признак — нарушение функции
(functio laesa).

•  Голландский энциклопедист Герман Бурхаве [10] считал, что
воспаление — прежде всего — нарушениянарушениянарушениянарушениянарушения кровообращениякровообращениякровообращениякровообращениякровообращения в виде
повышения вязкости крови и её застоя.

•  Почти 200 лет спустя австрийский патолог Карл фон Рокитан�
ски [68] выделил формыформыформыформыформы воспалениявоспалениявоспалениявоспалениявоспаления — катаральное, флегмоноз�
ное, гнойное, острое, хроническое.

•  Рудольф фон Вирхов, первым применивший микроскоп для ис�
следования патологических процессов, в своём знаменитом тру�
де «КлеточнаяКлеточнаяКлеточнаяКлеточнаяКлеточная патологияпатологияпатологияпатологияпатология» [84] отнёс воспаление к «процессам
смешанным, активно�пассивным», в которых активный компо�
нент заключается в том, что экссудат уносит с собой из воспа�
лённой ткани образующиеся в ней вредные вещества, т.е. играет
роль процесса «отвлекающего, очистительного». При этом учё�
ный рассматривал воспаление как процесс, отличающийся от
других болезненных явлений лишь своей формой и течением.
Р. фон Вирхов к имеющейся классификации видов воспаления
добавил паренхиматозное воспаление, протекающее внутри тка�
ни без видимого экссудата, и отделительное (экссудативное) вос�
паление в виде катарального и фибринозного. Через несколько
лет Юлиус Конхайм дал детальную микроскопическую характе�
ристику воспаления, в основном его сосудистого компонента,
показал разнообразие причин воспаления, особенно роль бакте�
рий в его этиологии, связал особенности течения процесса с осо�
бенностями организма больного.

•  Принципиальным шагом в учении о воспалении стала фагоцитарнаяфагоцитарнаяфагоцитарнаяфагоцитарнаяфагоцитарная
теориятеориятеориятеориятеория И.И. Мечникова [146], из которой выросло учение о клеточ�

* Автор раздела — В.С. Пауков.
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ном иммунитете, за которое он вместе с Паулем
Эрлихом, разработавшим теорию гуморального
иммунитета, в 1908 г. получил Нобелевскую пре�
мию. Таким образом, Мечников первым показал,
что воспалениевоспалениевоспалениевоспалениевоспаление — важнейшаяважнейшаяважнейшаяважнейшаяважнейшая приспособитель�приспособитель�приспособитель�приспособитель�приспособитель�
наянаянаянаяная реакцияреакцияреакцияреакцияреакция организмаорганизмаорганизмаорганизмаорганизма. В последующем эту
мысль развивал И.В. Давыдовский [106, 107], рас�
сматривая общепатологические процессы с точ�
ки зрения их целесообразности для биологичес�
кого вида и индивидуума. Исследование
механизмов воспаления привело к пониманию
роли в этом процессе особенностей самого орга�
низма.

• РольРольРольРольРоль реактивностиреактивностиреактивностиреактивностиреактивности иииии аллергическихаллергическихаллергическихаллергическихаллергических реакцийреакцийреакцийреакцийреакций. Была
раскрыта сущность феномена Артюса, а К. фон
Пирке (1907) предложил использовать эту реак�
цию в качестве диагностического теста. Позднее
было установлено, что в основе подобных реак�
ций лежит острейшее (гиперергическое) экссуда�
тивное воспаление.

•  К середине ХХ века начали сближаться понятия о
воспалении и иммунитете. В настоящее время
воспалительнаявоспалительнаявоспалительнаявоспалительнаявоспалительная иииии иммуннаяиммуннаяиммуннаяиммуннаяиммунная реакцииреакцииреакцииреакцииреакции всё чаще
рассматриваются в неразрывном единстве. Изу�
чение их взаимодействия позволило А.И. Стру�
кову сформулировать понятие об иммунном вос�
палении.

•  В последнее время с помощью методов молеку�
лярной биологии показана рольрольрольрольроль межклеточныхмежклеточныхмежклеточныхмежклеточныхмежклеточных
взаимодействийвзаимодействийвзаимодействийвзаимодействийвзаимодействий в динамике воспалительной ре�
акции.

СССССУЩНОСТЬУЩНОСТЬУЩНОСТЬУЩНОСТЬУЩНОСТЬ ВОСПАЛЕНИЯВОСПАЛЕНИЯВОСПАЛЕНИЯВОСПАЛЕНИЯВОСПАЛЕНИЯ

Формирование единого взгляда на воспаление, на
его место в биологии, патологии и медицине дале�
ко не закончено; вероятно, поэтому нет исчерпы�
вающего определения этого процесса. Одни иссле�
дователи вообще не указывают, к какой категории
биологических процессов относится воспаление
[174, 183]. Другие, считая воспаление приспособи�
тельной реакцией, подчёркивают его относитель�
ную целесообразность [177], третьи рассматривают
воспаление как патологическую реакцию, связан�
ную прежде всего с врождёнными и приобретённы�
ми дефектами лейкоцитов [104]. Существует также
точка зрения, что воспаление — лишь реакция на
повреждение тканей. Наиболее полное определе�
ние воспалению дал Мовэт [147]. Согласно его пред�
ставлениям, с которыми трудно не согласиться, вос�
паление — реакция живой ткани на повреждение,
заключающаяся в определённых изменениях тер�
минального сосудистого ложа, крови и соединитель�

ной ткани, направленных на уничтожение агента,
вызывающего повреждение, и на восстановление по�
вреждённой ткани. В настоящее время большин�
ство специалистов считают, что воспаление — за�
щитно�приспособительная реакция организма,
хотя ещё Мечников, а затем и многие другие иссле�
дователи подчёркивали лишь относительную це�
лесообразность воспаления, несовершенство этой
реакции, так как оно нередко становится основой
заболевания, приводящего больного к смерти. Вме�
сте с тем, если воспаление существует так же долго,
как и жизнь на Земле, то возникает вопрос — может
ли несовершенная реакция существовать миллионы
лет? Ещё Чарлз Дарвин убедительно показал, что
всё несовершенное в процессе эволюции погибает.
На этот вопрос отвечает Давыдовский, доказывая,
что для человека (как биологического вида) воспале�
ние (как приспособительная реакция) целесообраз�
но и совершенно, ибо через воспаление биологичес�
кий вид — человечество — приобретает новые
свойства, которые помогают ему приспособиться
к меняющимся условиям окружающей среды (на�
пример, врождённый и приобретённый иммуни�
тет). В то же время для конкретного человека вос�
палительная реакция не является абсолютно
целесообразной и нередко принимает черты болез�
ни. Но видовые реакции всегда имеют приоритет
над индивидуальными, так как для природы важ�
но сохранение именно вида, а человек изначально
смертен, и поэтому смерть индивидуумов не име�
ет существенного значения для биологического
вида. Такой диалектический подход Давыдовско�
го к пониманию воспаления помогает раскрыть
его сущность.

ВВВВВОСПАЛЕНИЕОСПАЛЕНИЕОСПАЛЕНИЕОСПАЛЕНИЕОСПАЛЕНИЕ ИИИИИ ИММУНИТЕТИММУНИТЕТИММУНИТЕТИММУНИТЕТИММУНИТЕТ

Биологический смысл воспаления заключается в
отграничении и ликвидации очага повреждения и
вызвавших его патогенных факторов, а также в ре�
парации повреждённых тканей. Воспалительной
реакцией организм отвечает на воздействия не толь�
ко многочисленных экзогенных, но и эндогенных
раздражителей, таких как собственные структуры и
продукты обмена веществ, свойства которых изме�
нились в результате некроза тканей, агрегации бел�
ков крови (иммунные комплексы), токсичные про�
дукты азотистого обмена и т.п. Если сопоставить
биологический смысл воспаления и иммунитета,
то бросается в глаза общность этих процессов в до�
стижении цели: и воспаление, и иммунитет направ�
лены на «очищение» внутренней среды организма
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от чужеродного фактора или изменённого «своего»
с последующим отторжением повреждающего фак�
тора и ликвидацией последствий повреждения.
Поэтому не удивительно, что между воспалением и
иммунитетом существует как прямая, так и обрат�
ная связь. При воспалении происходит не только
отделение «своего» от «чужого» путём отграниче�
ния этого «чужого» или изменённого «своего» от
внутренней среды организма, но и высвобождение
антигенных структур повреждающего агента и/или
повреждённых тканей. Так в воспалении рождают�
ся иммунные реакции — воспаление служит имму�
нитету. В то же время иммунные реакции реализу�
ются через воспаление, а от состоятельности
иммунного ответа зависит судьба самого воспале�
ния. Когда иммунные средства защиты от внешних
или внутренних воздействий эффективны, воспа�
ление как патологическая реакция не развивает�
ся. При возникновении реакций гиперчувстви�
тельности воспаление становится их морфологическим
проявлением — развивается иммунное воспаление.
Характер воспаления в значительной степени зави�
сит от состояния иммунного дефицита. Например,
у животных, имеющих дефекты системы
T�лимфоцитов (например, мыши nude), практичес�
ки нет отграничительной воспалительной реакции
на воздействие гноеродных микробов, и животные
погибают от резчайшей интоксикации. Аналогичная
реакция наблюдается и у людей с врождённым имму�
нодефицитом (при синдромах Вискотта–Олдрича,
Луи�Бар и др.).

Взаимоотношения между специфическими реак�
циями иммунной системы и воспалением сложны.
Так, активация системы макрофагов сопровождает�
ся формированием в более ранние сроки и более
мощной соединительнотканной капсулы вокруг
очага воспаления. В то же время угнетение функ�
ций этой системы способствует увеличению зоны
некроза и нагноения, что сочетается с меньшей вы�
раженностью соединительнотканной отграничи�
тельной капсулы. Использование ЛС, влияющих на
клеточный иммунитет, способствует более быстро�
му заживлению гнойных ран. В то же время вклю�
чение иммунной системы в воспалительный про�
цесс не ограничивается её влиянием только на очаг
воспаления: уже через 6 ч после возникновения по�
вреждения в организме появляются зоны, в кото�
рых ответ на это раздражение в виде воспалитель�
ной реакции менее выражен. Это связано с
появлением и действием ряда эндогенных веществ
с мощным иммуномодулирующим эффектом —

α
1
�глобулина крови, действующего в синергизме с

γ�ИФН, белков, участвующих в гемопоэзе, эндоген�
ных глюкокортикоидов. При воспалении возника�
ют сложные двунаправленные взаимодействия им�
мунной и нейроэндокринной систем. Механизмы
участия в воспалении эндокринной и нервной сис�
тем также сложны и недостаточно изучены. Одна�
ко о их роли в этом процессе свидетельствуют нали�
чие на клеточных мембранах иммунокомпетентных
клеток и лейкоцитов адренергических рецепторов,
разнонаправленное модулирующее действие на вос�
паление симпатической и парасимпатической не�
рвной системы, регулирующее влияние гипотала�
муса на иммунитет.

Вместе с тем особенности воспаления зависят не
только от иммунной, но и от неспецифической за�
щиты, т.е. от реактивности организма. Это положе�
ние ярко иллюстрирует тот факт, что воспалитель�
ная реакция в различные возрастные периоды жизни
человека имеет выраженные особенности. Так, начи�
ная от периода новорождённости и кончая пубертат�
ным периодом, у детей ещё недостаточно выражена
способность к отграничению воспалительного очага
и репарации повреждённой ткани, чем объясняется
склонность к генерализации воспалительного и ин�
фекционного процессов. В основе этого лежит от�
сутствие чёткого баланса регулирующих систем орга�
низма, прежде всего иммунной, эндокринной и
нервной. В старости возникает сходная воспалитель�
ная реакция в связи с общей брадитрофией, сниже�
нием иммунной защиты и гипореактивностью. Ха�
рактер воспаления определяется также
наследственностью, особенно Аг гистосовместимо�
сти.

Наконец, необходимо отметить, что с воспалени�
ем, особенно хроническим, может быть связано раз�
витие аутоиммунизации, в результате чего образу�
ется «порочный круг», так как реакции
гиперчувствительности, обусловленные аутоимму�
низацией, реализуются в виде иммунного воспале�
ния.

ВВВВВОСПАЛЕНИЕОСПАЛЕНИЕОСПАЛЕНИЕОСПАЛЕНИЕОСПАЛЕНИЕ КАККАККАККАККАК ОБЩЕПАОБЩЕПАОБЩЕПАОБЩЕПАОБЩЕПАТТТТТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИГИГИГИГИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ПРОЦЕССПРОЦЕССПРОЦЕССПРОЦЕССПРОЦЕСС

Для воспаления характерен ряд особенностей, ко�
торые делают его значительно шире всех других об�
щепатологических реакций. Воспаление включает
многие из этих реакций и при этом является связу�
ющим звеном между ними, начиная от альтерации
и кончая репарацией очага повреждения. Благода�
ря тому, что воспаление — комплексная реакция,
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для которой обязательно сочетание альтерации, эк�
ссудации и пролиферации, оно является уникаль�
ным общепатологическим процессом. Вместе с тем
в основе реакций, составляющих воспаление, как в
основе всех общепатологических реакций, лежат фи�
зиологические механизмы. Так, альтерация структур
— необходимая часть функции, ибо функция осуще�
ствляется на материальном субстрате, и в процессе фун�
кции этот субстрат, т.е. структура, расходуется. Несом�
ненно, что фагоцитоз в норме обеспечивает тканевый
гомеостаз. Физиологические реакции гемокоагуляции,
фибринолиза и транссудации составляют основу вос�
палительной экссудации. Естественные процессы
образования и созревания клеток являются осно�
вой пролиферативного компонента воспаления и
репарации. У воспаления же (как у комплексного
процесса) есть один физиологический аналог —
менструальный цикл, в ходе которого также проис�
ходят альтерация, экссудация и пролиферация кле�
ток эндометрия. Этот физиологический процесс
(наряду с родами) Давыдовский [107] относил к тем
«дуалистическим процессам», которые имеют все
признаки болезни и вместе с тем являются катего�
рией физиологии.

СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром системногосистемногосистемногосистемногосистемного воспалительноговоспалительноговоспалительноговоспалительноговоспалительного ответаответаответаответаответа. Исследо�
вания общих реакций организма при воспалении при�
вели к появлению понятия о системной воспалитель�
ной реакции (синдром системного воспалительного ответа
— SIRS — Systemic Inflammatory Response Syndrome), ко�
торая может закончиться развитием полиорганной недо�
статочности. Эта реакция проявляется повышением тем�
пературы тела выше 38 °C или ниже 36 °C, ЧСС более 90
уд/мин, частотой дыхания более 20/мин или рСО

2
 менее

32 мм рт.ст., лейкоцитозом периферической крови более
12 000/мкл или менее 4000/мкл либо появлением более
10% незрелых форм лейкоцитов. Для диагноза SIRS необ�
ходимо наличие не менее двух из этих признаков. При
этом возникает генерализованное поражение микроцир�
куляторного русла в виде неконтролируемой вазодилата�
ции микрососудов, что приводит к дистрофическим и не�
кробиотическим изменениям различных органов,
нарушению их функции и развитию синдрома полиорган�
ной недостаточности, не зависящего непосредственно от
причины заболевания [60].

ПолиорганнаяПолиорганнаяПолиорганнаяПолиорганнаяПолиорганная недостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточность. Помимо вовлечения
микроциркуляторного русла, механизмами, вызывающи�
ми полиорганную недостаточность, считают поврежде�
ние барьерной функции кишечника и нарушение текуче�
сти клеточных мембран, особенно печени и почек, что
отрицательно сказывается на их функциях. Клиническими
проявлениями полиорганной недостаточности являются
анемия, изменение формулы крови и развитие ДВС�син�
дрома, что приводит к геморрагиям, тромбозам, гемолизу
и прогрессированию полиорганной недостаточности. Дру�
гими проявлениями полиорганной недостаточности мо�
гут быть респираторный дистресс�синдром взрослых
(РДСВ), поражения ЖКТ и нервной системы, метаболи�
ческие нарушения, в основном нарушения КЩР и ин�
сулинорезистентная гипергликемия [172]. Всё это вы�

водит воспаление за рамки только местной реакции орга�
низма.

МММММЕСТНЫЕЕСТНЫЕЕСТНЫЕЕСТНЫЕЕСТНЫЕ РЕАКЦИИРЕАКЦИИРЕАКЦИИРЕАКЦИИРЕАКЦИИ ПРИПРИПРИПРИПРИ ВОСПАЛЕНИИВОСПАЛЕНИИВОСПАЛЕНИИВОСПАЛЕНИИВОСПАЛЕНИИ

Воспаление — этот общепатологический процесс
— наиболее ярко проявляется как местная реакция.
Альтерация порождает комплекс местных биохими�
ческих процессов, суть которых заключается в раз�
витии хемоаттракции для привлечения в очаг вос�
паления клеток�продуцентов медиаторов
воспаления. При помощи клеточных медиаторов
включается сосудистая реакция, в результате чего в
процессе начинают принимать участие плазменные
медиаторы воспаления, и в очаг повреждения по�
ступает соответствующий экссудат, содержащий
различные биологически активные вещества, а так�
же клетки крови. Все эти реакции направлены на
отграничение очага повреждения и локализацию в
нём повреждающего фактора. Это филогенетичес�
ки детерминированная местная тканевая реакция
[146]. Вначале она осуществляется с помощью клеток
крови — полиморф�но�ядерных лейкоцитов (ПЯЛ) и
моноцитов, трансформирующихся в макрофаги (см.
статьи «Макрофаги», «Моноциты», «Нейтрофи�
лы»). На 3�и сут воспаления вокруг очага повреж�
дения начинает образовываться грануляционная
ткань. При любом виде воспаления в очаг воспа�
ления первыми приходят ПЯЛ. Их функция, по�
мимо отграничения, направлена в основном на ло�
кализацию и уничтожение патогенного фактора.
Роль макрофагов более разнообразна и заключа�
ется в отграничении очага воспаления, нейтрали�
зации токсинов, индукции иммунных реакций,
регуляции разнообразных клеточных систем, уча�
ствующих в воспалении. При этом возникают мно�
гообразные межклеточные взаимодействия: преж�
де всего между макрофагами и ПЯЛ, лимфоцитами,
моноцитами, фибробластами; в свою очередь —
между всеми этими и другими клетками экссуда�
та, тканей и сосудов также развиваются соответ�
ствующие взаимодействия. Так, макрофаги тесно
связаны с ПЯЛ и с помощью фагоцитоза очищают
поле воспаления от патогенных раздражителей.
Однако их способность убивать микробов менее
выражена, чем у ПЯЛ. Например, при хроничес�
кой гранулематозной болезни нарушение бакте�
рицидной функции ПЯЛ не компенсируется ги�
перплазией макрофагов. Если в зоне отграничения
очага повреждения мало макрофагов, то гнойное
воспаление прогрессирует, а грануляционная ткань
развивается плохо. Имеется ещё ряд аспектов уча�
стия системы мононуклеарных фагоцитов в воспа�
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лении. Однако одними из основных задач макро�
фагов, очевидно, являются фагоцитоз с целью выяв�
ления антигенных детерминант раздражителя и пе�
редача информации в иммунокомпетентную систему
для включения в процесс специфической защиты
организма.

ВзаимодействиеВзаимодействиеВзаимодействиеВзаимодействиеВзаимодействие макрофаговмакрофаговмакрофаговмакрофаговмакрофагов иииии лимфоцитовлимфоцитовлимфоцитовлимфоцитовлимфоцитов наиболее от�
чётливо выражено при реакции гиперчувствительности за�
медленного типа (ГЗТ) в виде иммунного цитолиза и гра�
нулематоза, причём конечный результат этих реакций
противоположен: иммунный цитолиз приводит к ликви�
дации патогенного фактора, а гранулематоз — к сохране�
нию его при относительной изоляции от внутренней сре�
ды организма. Примером может служить туберкулёзная
гранулёма, в которой иммунные реакции направлены на
уничтожение микобактерий, а с помощью незавершённо�
го фагоцитоза в эпителиоидных клетках эти возбудители
сохраняются, обеспечивая нестерильный иммунитет, чем
гранулематозная реакция препятствует генерализации ин�
фекции. Взаимодействие макрофагов и фибробластов на�
правлено на стимуляцию коллагено� и фибриллогенеза
посредством воздействия моноцитов на функциональную
активность синтезирующих коллагены клеток. Эти взаи�
моотношения играют важную роль в репаративной фазе
воспалительной реакции.

ИнтоксикацияИнтоксикацияИнтоксикацияИнтоксикацияИнтоксикация. Воспаление трудно отделить от интокси�
кации, которая связана не только с самим воспалением,
но и с особенностями повреждающего фактора, прежде
всего с характером инфекционного агента. По мере уве�
личения площади повреждения и выраженности альте�
рации усиливается резорбция токсичных продуктов и
нарастает интоксикация. Вопрос о взаимоотношении
интоксикации и воспаления сложен и требует специаль�
ного рассмотрения (см., например, статью «Пирогены»).
Здесь следует лишь отметить, что интоксикация, угнетая
различные гомеостатические системы организма (имму�
нокомпетентную, кроветворную, макрофагальную), ока�
зывает модулирующее влияние на течение и характер
воспаления, обусловливая в ряде случаев то самое его
«несовершенство», которое подчёркивается при опре�
делении понятия воспаления. Очевидно, с этим, в пер�
вую очередь, связана недостаточная эффективность вос�
паления как защитной реакции при остром разлитом
перитоните, ожоговой болезни (ОБ), травматической
болезни (ТБ) и многих хронически текущих инфекци�
онных заболеваниях.

БелкиБелкиБелкиБелкиБелки остройостройостройостройострой фазыфазыфазыфазыфазы. Воспаление характеризуется не толь�
ко местными, но и общими проявлениями: лихорад�
кой, лейкоцитозом, изменениями состава белков кро�
ви, увеличением СОЭ и т.д. Это связано с тем, что в
очаге воспаления возникает гамма сложных процессов,
которые не могут протекать автономно, не являясь сиг�
налом для включения различных систем организма.
Материальный субстрат этих сигналов — накопление и
циркуляция в крови биологически активных веществ, в
том числе кининов, компонентов комплемента, Пг,
ИФН и др. Среди факторов, обусловливающих взаимо�
связь местных и общих изменений при воспалении, боль�
шое значение имеют и так называемые белки (реактан�
ты) острой фазы воспаления. Эти вещества не специфичны
для воспаления, они появляются через 4–6 ч после по�
вреждения тканей, в том числе после их повреждения при
воспалении. Наибольшее значение из них имеют С�реактив�

ный белок, ИЛ1, a
1
�гликопротеин, пептидогликаны, транс�

феррин, апоферритин. Большинство реактантов острой
фазы синтезируется макрофагами, гепатоцитами и други�
ми клетками. ИЛ1 влияет на функцию T�лимфоцитов, ак�
тивирует ПЯЛ, стимулирует синтез Пг и простациклинов в
эндотелиоцитах, способствует гемостатической реакции в
очаге повреждения и т.д. Концентрация С�реактивного
белка при воспалении увеличивается в 100–1000 раз. Этот
белок активирует цитолитическую активность естествен�
ных киллеров (NK�клетки), ингибирует агрегацию тром�
боцитов. Кининоген, уровень которого при воспалении
отчётливо повышается, является предшественником ки�
нинов и ингибитором α�цистеиновых протеиназ. Воспа�
ление индуцирует синтез в печени апоферритина, кото�
рый стимулирует выработку ПЯЛ супероксидных
бактерицидных ионов. Реактанты острой фазы определя�
ют неспецифический ответ организма, создающий усло�
вия для развития местной воспалительной реакции. Вмес�
те с тем они стимулируют включение в процесс других
систем организма, способствуя взаимодействию местных
и общих реакций при воспалении.

***

Таким образом, сможет ли воспаление выполнить
своё назначение защитно�приспособительной
реакции или оно окажется губительным для боль�
ного, зависит от многих факторов, но прежде все�
го от реактивности организма, которая, в свою
очередь, обусловлена возрастом больного, его
конституцией и многими другими факторами,
как наследственными, так и приобретёнными. В
этом проявляется диалектическая сущность вос�
паления как одной из основных защитно�прис�
пособительных гомеостатических реакций.

Включение в воспаление иммунной, нервной,
эндокринной и других систем обеспечивает ряд
процессов, оказывающих мощное, часто адекват�
ное раздражителю влияние на местную воспали�
тельную реакцию. Это воздействие осуществля�
ется через образование и накопление
специфических АТ, реакции клеточного иммуни�
тета, стимуляцию костного мозга, стрессорные
механизмы, обусловленные болью, лихорадкой и
т.п. Далеко не все механизмы этих взаимодей�
ствий можно считать раскрытыми.

Становится понятным, что воспаление, являясь
местной общепатологической реакцией, может
протекать как болезнь, с участием всех систем
организма, составляя основное звено патогенеза
заболевания. При этом сам повреждающий фак�
тор (этиология) может быть различным — от раз�
нообразных микробов до физических или хими�
ческих воздействий. Следует также учесть, что
характер воспаления существенно зависит и от
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структурно�функциональных особенностей орга�
нов и тканей.

Всё изложенное показывает, что воспаление — уни�
кальная реакция организма. Она обеспечивает со�
хранение биологического вида в постоянно меняю�
щихся взаимодействиях его представителей и
окружающей среды. Воспаление — и уникальная ка�
тегория общей патологии, значительно шире других
общепатологических процессов. Как категория об�
щей патологии воспаление имеет гомеостатический
характер, в результате чего в самой альтерации тканей
заложена возможность их будущей репарации после
отграничения и элиминации повреждающего факто�
ра. Вместе с тем, начавшись как местная реакция, вос�
паление включает все другие интегрирующие и регу�
лирующие системы организма. Это включение
наиболее характерно для воспалительного заболева�
ния, которое может привести больных к смерти или
инвалидизации, но неизмеримо чаще заканчивается
выздоровлением, и в этом случае организм человека
нередко приобретает новые свойства, позволяющие
ему значительно эффективнее взаимодействовать с
окружающей средой.

По течению воспаление может быть острым и хрони�
ческим, при этом оба варианта значительно отлича�
ются друг от друга не только по морфологии, но и по
патогенетическим механизмам.

ÎÑÒÐÎÅ ÂÎÑÏÀËÅÍÈÅ*

ÔÈÇÈÎËÎÃÈß È ÁÈÎÕÈÌÈß ÎÑÒÐÎÃÎ
ÂÎÑÏÀËÅÍÈß

Альтерация тканей в начале воспаления при�
водит к появлению в очаге повреждения кле�
ток, продуцирующих биологически активные
вещества. Одновременно включается централь�
ное звено воспаления ————— сосудистая реакция.

СССССОСУДИСТАЯОСУДИСТАЯОСУДИСТАЯОСУДИСТАЯОСУДИСТАЯ РЕАКЦИЯРЕАКЦИЯРЕАКЦИЯРЕАКЦИЯРЕАКЦИЯ

Основными компонентами сосудистой реакции
являются микроциркуляторное русло и функ�
ционирующая содружественно с ним лимфа�
тическая система. Структурно�функциональ�
ные изменения сосудов имеют определённую
последовательность.

ЗамедлениеЗамедлениеЗамедлениеЗамедлениеЗамедление кровотокакровотокакровотокакровотокакровотока. Их первоначальной ответной ре�
акцией на раздражение являются спазм артериол и резкое
замедление кровотока, вплоть до стаза крови в капилля�
рах. Эта реакция длится от нескольких секунд до несколь�
ких минут. В паренхиматозных органах первой реакцией

на раздражение является кратковременный парез сосу�
дов, который также сопровождается замедлением или ос�
тановкой кровотока и образованием сладжей. В результа�
те уменьшения притока крови к капиллярам возникает
ишемия тканей в регионе нарушенной микроциркуляции,
в них ослабляется тканевое дыхание, нарастают гликолиз
и ацидоз, что усиливает повреждение тканей и образова�
ние медиаторов воспаления.

АктивнаяАктивнаяАктивнаяАктивнаяАктивная гиперемиягиперемиягиперемиягиперемиягиперемия. После кратковременного периода
замедления кровотока происходит расширение мелких
артерий и всего микроциркуляторного русла и увеличива�
ется объём крови, притекающий к очагу воспаления. Раз�
вивается воспалительная — активная — гиперемия. При
этом в средних и более мелких сосудах расширяется плаз�
матическое пространство и суживается срединная часть
потока, в котором перемещаются форменные элементы
крови (осевой цилиндр). Приток крови к очагу воспале�
ния превышает её отток, несмотря на расширение венул,
поэтому в сосудах повышаются гидростатическое давле�
ние и скорость кровотока. Поддержанию активной гипе�
ремии способствуют медиаторы воспаления (гистамин,
серотонин, кинины, лейкотриены и др.), продуцентами
которых являются как клетки в очаге воспаления, так и
соответствующие системы крови. Одновременно снижа�
ется чувствительность адренорецепторов сосудов к аци�
дозу и происходит паралич симпатических вазоконстрик�
торов [182]. Определённую роль играют и
парасимпатические нервы, выделяющие ацетилхолин, ока�
зывающий сосудорасширяющее действие. В результате
активной гиперемии усиливается оксигенация очага вос�
паления, что способствует образованию активных форм
кислорода, притоку гуморальных факторов защиты орга�
низма (комплемент, пропердин, фибронектин и др.), лей�
коцитов, моноцитов и др. Являясь важнейшим компонен�
том экссудации, сосудистая реакция способствует
вымыванию токсинов различного происхождения.

ПассивнаяПассивнаяПассивнаяПассивнаяПассивная гиперемиягиперемиягиперемиягиперемиягиперемия. По мере развития экссудативной
реакции активная гиперемия в очаге воспаления сменяет�
ся венозным застоем крови (пассивная гиперемия). Зна�
чительно расширяются капилляры, венулы и мелкие вены,
в которых снижается линейная и объёмная скорость кро�
вотока, вплоть до стазов крови в капиллярах, расширяется
осевой цилиндр, форменные элементы крови соприкаса�
ются со стенками сосудов и эмигрируют в очаг воспале�
ния. Механизмами пассивной гиперемии являются изме�
нения реологии крови, а также набухание эндотелия,
суживающее просветы капилляров и венул, сладжи эрит�
роцитов, краевое стояние лейкоцитов, дегрануляция тром�
боцитов и образование вследствие этого микротромбов.
Этому способствует также сдавление венул, капилляров и
лимфатических сосудов отёчной периваскулярной тканью,
что не только затрудняет кровоток, но и препятствует от�
току лимфы из очага воспаления. В результате нарушения
метаболизма в ГМК стенок сосудов ослабевает нервная
регуляция сосудов, их тонус снижается, что способствует
паретическому расширению микроциркуляторного русла.
Возникают и структурные изменения сосудов, вплоть до
разрыва их стенок и появления микрокровоизлияний [176].
Совокупность физиологических влияний и морфологичес�
ких изменений стенок сосудов приводит к остановке кро�
вотока в венулах с последующим образованием тромбов.
Пассивная гиперемия, обусловливая выраженную гипок�

* Автор раздела «Острое воспаление» — В.С. Пауков.
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сию и ацидоз воспалённых тканей, является одной из важ�
нейших причин резкой сосудистой проницаемости и од�
новременно механизмом развития экссудации и воспали�
тельного отёка тканей. Кроме того, она уменьшает
резорбцию из очага воспаления продуктов распада тка�
ней, микроорганизмов и их токсинов, способствует крае�
вому стоянию лейкоцитов и их эмиграции из сосудистого
русла, как и других клеток крови, необходимых для отгра�
ничения очага воспаления.

ПроницаемостьПроницаемостьПроницаемостьПроницаемостьПроницаемость сосудистойсосудистойсосудистойсосудистойсосудистой стенкистенкистенкистенкистенки. Определяющим фак�
тором экссудативной фазы воспаления является прони�
цаемость сосудистой стенки, с чем связано образование
различных экссудатов. Механизм сосудистой проницае�
мости складывается из сочетания двух процессов: трансэн�
дотелиального и межэндотелиального транспорта плазмы
крови и содержащихся в ней веществ, причём с помощью
последнего осуществляется и эмиграция из сосудов кле�
ток крови. Однако сам выход плазмы крови из сосудов
определяется гидродинамическим давлением в сосуде и
коллоидно�осмотическим давлением крови. При воспа�
лении выходу из сосудов компонентов крови предшеству�
ют сокращение эндотелиоцитов и раскрытие межэндоте�
лиальных щелей. При трансэндотелиальном пути в
эндотелиоцитах образуются множественные везикулы,
заполненные плазмой крови, которые при усилении экс�
судации трансформируются в каналы, пересекающие эн�
дотелиоциты от их люминальной поверхности до базаль�
ной мембраны (так называемый микровезикулярный
транспорт). На проницаемость стенки сосудов основное
влияние оказывают медиаторы воспаления, но существен�
ное значение имеют также осмотический, онкотический и
гидродинамический факторы экссудации. В результате аци�
доза воспалённых тканей и высокой концентрации в них
различных гидролаз происходят усиленная диссоциация
солей и повышение их концентрации, распад сложных
органических соединений на мелкодисперсные с низкой
молекулярной массой, рост концентрации ионов (Cl�, Na+,
H+), резко повышается осмотическое давление, т.е. появ�
ляется гиперосмия при сохраняющемся нормальном ос�
мотическом давлении крови. Возникающий градиент ос�
мотического давления крови и воспалённой ткани
обеспечивает выход плазмы из сосудов. Одновременно
развивается и гиперонкия — повышение онкотического
давления тканей в очаге воспаления при снижении онко�
тического давления крови. Гипоонкию плазмы крови свя�
зывают с реактантами острой фазы, которые снижают
синтез альбуминов и повышают образование глобулинов
в печени, в результате чего меняется альбумин�глобулино�
вый коэффициент, что способствует выходу плазменных
белков, в первую очередь альбуминов, из сосудистого русла
в периваскулярную ткань. Возрастает также гидродинами�
ческое давление в сосудах очага воспаления при падении
коллоидно�осмотического давления крови, вследствие чего
также резко усиливается выход плазмы крови из сосуда в
окружающие ткани.

Указанные механизмы экссудации включаются в
динамике воспалительного процесса не одновре�
менно. Сначала (в связи с гипоксией) быстро по�
вышаются проницаемость стенок сосудов и выход
плазмы крови при сохранении онкотического и ос�
мотического давления тканей в зоне воспаления.

Позднее — в период тяжёлых расстройств микро�
циркуляции и деструкции стенок сосудов — на�
растают гиперосмия и гиперонкия воспалённых
тканей. Сочетание описанных механизмов зави�
сит от многих условий, в том числе от особеннос�
тей этиологического фактора, реактивности орга�
низма, степени участия в воспалительном процессе
иммунных реакций и т.п. С этими особенностями
связано, в частности, и образование различных экс�
судатов. Возможны и другие механизмы сосудистой
проницаемости при воспалении, которые могут до�
полнять описанные выше.

Экссудация определяет и эмиграцию форменных
элементов крови в зону воспаления, которая носит
фазовый характер и обусловлена двумя определяю�
щими факторами: замедлением кровотока в вену�
лах (пассивной гиперемией) и действием медиато�
ров воспаления. В результате замедления тока крови
в силу физических особенностей гидродинамики
лейкоциты перемещаются на периферию осевого
потока крови и прилипают к стенке сосуда. Возни�
кает краевое стояние лейкоцитов, предшествующее
их эмиграции в окружающую ткань, но для этого
лейкоциты должны перейти в активированное со�
стояние, в котором могут воспринимать сигналы
хемоаттрактантов. В нормальных условиях адгезии
лейкоцитов к эндотелиальной выстилке сосудов
мешают отрицательная заряженность и тех, и дру�
гих клеток и отталкивание их друг от друга. При
развитии экссудативной реакции под влиянием
клеточных медиаторов воспаления (гистамина, се�
ротонина, лейкотриенов и др.) в процесс включа�
ются двухвалентные катионы плазмы — Ca2+ и Mg2+,
которые снижают отрицательный заряд эндотелия
и лейкоцитов и активируют их ферменты, обеспе�
чивающие адгезию. Важное значение для устране�
ния отрицательных зарядов клеток имеет накопле�
ние в очаге воспаления Н+ и К+, а также катионных
белков активированных лейкоцитов. В качестве хе�
моаттрактантов, обеспечивающих также и адгезию
лейкоцитов, выступают комплемент (С5а, С1�,
С3�компоненты) и Fc�фрагменты IgG, которые
связывают соответствующие рецепторы на мемб�
ранах лейкоцитов, что также определяет их акти�
вацию и направленную хемоаттракцию к эндоте�
лию сосудов. Не менее важную роль играет
фибронектин, имеющий несколько доменов, каж�
дый из которых связывается с соответствующим
лигандом — специализированными рецепторами
лейкоцитов, коллагеном, фибрином. Благодаря
локализации фибронектина в плазме крови, на эн�
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дотелиоцитах и на коллагеновых волокнах базаль�
ной мембраны осуществляется и направленная
миграция лейкоцитов и мононуклеаров.

ЭмиграцияЭмиграцияЭмиграцияЭмиграцияЭмиграция. Следующим этапом экссудации является эмиг�
рация лейкоцитов и других клеток крови за пределы сосу�
да. Благодаря действию ферментов лейкоцитов на эндо�
телий происходит сокращение эндотелиальных клеток и
раскрытие межэндотелиальных щелей, к которым после
адгезии перемещаются лейкоциты. Для прохождения че�
рез эндотелиальную выстилку лейкоциты образуют псев�
доподию, которая входит в межэндотелиальную щель и
затем под эндотелиоцит, после чего туда перемещается и
весь лейкоцит, располагаясь между эндотелиоцитом и ба�
зальной мембраной. Молекулярные изменения базаль�
ной мембраны позволяют клеткам крови преодолевать её
и эмигрировать в зону воспаления. Этот механизм харак�
терен для всех клеток крови, включая и эритроциты. Про�
цесс выхода лейкоцитов за пределы сосуда занимает не�
сколько часов. При типично протекающем остром
воспалении в течение первых 6–24 ч в воспалительный
очаг выходят ПЯЛ. Через 24–48 ч превалирует эмиграция
моноцитов и лимфоцитов. Такая последовательность оп�
ределяется межклеточными взаимоотношениями, осуще�
ствляющимися посредством хемотаксиса. В то же время
порядок эмиграции клеток во многом зависит и от других
факторов, в частности от этиологии воспаления. Так, при
вирусных инфекциях, под влиянием туберкулёзной мико�
бактерии первыми в зону воспаления мигрируют лимфо�
циты, а при иммунном воспалении — эозинофилы. Тем не
менее, очевидно, решающую роль в экссудации и в её осо�
бенностях играют медиаторы воспаления.

МММММЕДИАЕДИАЕДИАЕДИАЕДИАТТТТТОРЫОРЫОРЫОРЫОРЫ ВОСПАЛЕНИЯВОСПАЛЕНИЯВОСПАЛЕНИЯВОСПАЛЕНИЯВОСПАЛЕНИЯ

Медиаторы воспаления — группа биологически ак�
тивных веществ, под влиянием которых в зоне повреж�
дения осуществляются биохимические и структурные
преобразования тканей и их метаболизм, обеспечи�
вающие развитие воспалительной реакции. Выделя�
ют две группы медиаторов: тканевые (клеточные) и
плазменные.

ТТТТТканевыеканевыеканевыеканевыеканевые медиаторымедиаторымедиаторымедиаторымедиаторы воспалениявоспалениявоспалениявоспалениявоспаления. Их источниками явля�
ются тучные клетки, нейтрофильные и базофильные гра�
нулоциты, тромбоциты и ряд других клеток (см. соот�
ветствующие статьи). Из выделяемых биогенных аминов
важнейшими являются гистамин и серотонин. Гистамин
вызывает острую дилатацию сосудов микроциркулятор�
ного русла, что повышает сосудистую проницаемость и
способствует отёку ткани, усиливает слизеобразование и
сокращение гладких мышц. Серотонин также повышает
сосудистую проницаемость и сокращение гладкой муску�
латуры. При повреждении клеток выделяются кислые
липиды, которые являются источниками таких медиато�
ров, как медленно реагирующий фактор анафилаксии
SRS�A, эозинофильный хемотаксический фактор ECF,
фактор активации тромбоцитов PAF, Пг. В образовании
части этих медиаторов большую роль играют базофиль�
ные и нейтрофильные лейкоциты и тучные клетки. SRS�A
вызывает длительное сокращение ГМК и увеличивает со�
судистую проницаемость. ECF, эотаксин и другие хемоки�
ны обусловливают тканевую эозинофилию. PAF стиму�
лирует секреторную деятельность тромбоцитов. Пг

обладают широким спектром действия, в том числе по�
вреждают сосуды микроциркуляторного русла и повыша�
ют их проницаемость, усиливают хемотаксис и способству�
ют пролиферации фибробластов. Действуя через систему
циклических нуклеотидов, Пг способны регулировать ин�
тенсивность воспалительной реакции. Большое значение
для медиации воспаления имеют лизосомы нейтрофилов
и макрофагов, а также ИЛ, действующие как факторы про�
лиферации и дифференцировки разных клеток, в том чис�
ле T�лимфоцитов.

ПлазменныеПлазменныеПлазменныеПлазменныеПлазменные медиаторымедиаторымедиаторымедиаторымедиаторы воспалениявоспалениявоспалениявоспалениявоспаления появляются при ак�
тивации трёх систем крови — кининовой, комплемента и
свёртывающей. Все компоненты этих систем находятся в
крови в виде предшественников и начинают функциони�
ровать только после воздействия на них определённых
активаторов. В то же время в плазме крови имеется и сис�
тема ингибиторов, уравновешивающих воздействие акти�
ваторов.

МедиаторыМедиаторыМедиаторыМедиаторыМедиаторы кининовойкининовойкининовойкининовойкининовой системысистемысистемысистемысистемы. Ими являются бради�
кинин и калликреин. Брадикинин усиливает сосудистую про�
ницаемость, обусловливает чувство боли, обладает выражен�
ным гипотензивным действием. Калликреин осуществляет
хемотаксис лейкоцитов, но главное его значение — акти�
вация фактора Хагемана, т.е. включение в воспалитель�
ный процесс системы свёртывания крови и фибринолиза.
Фактор Хагемана инициирует свёртывание крови, активи�
рует плазменные медиаторы воспаления и сам выступает
как медиатор, повышая проницаемость сосудов, усиливая
миграцию нейтрофилов и агрегацию тромбоцитов. В ре�
зультате система свёртывания крови становится компо�
нентом воспалительной реакции. Система комплемента со�
стоит из группы специальных белков плазмы крови,
вызывающих лизис бактерий и клеток. Кроме того, неко�
торые компоненты комплемента, прежде всего C3b и C5b,
повышают проницаемость сосудов, усиливают хемотакси�
ческую активность нейтрофилов и макрофагов. Следует
различать медиаторы воспаления прямого и опосредован�
ного действия. К первым относятся гистамин, серотонин,
SRS�A, PAF, некоторые Пг. Они появляются в самом на�
чале воспаления и способствуют включению в процесс
медиаторов опосредованного действия, к которым отно�
сят компоненты системы комплемента и лизосомальные
ферменты.

ГГГГГистаминистаминистаминистаминистамин. Медиация воспаления начинается с появления
гистамина, который повышает проницаемость сосудов и
активность кининовой системы. Отмечаются 2 фазы по�
вышения проницаемости сосудистого русла: первая фаза
возникает сразу после повреждения и непосредственно
связана с действием гистамина, а также серотонина; вто�
рая фаза развивается через несколько часов в результате
действия кининовой системы.

АнтимедиаторыАнтимедиаторыАнтимедиаторыАнтимедиаторыАнтимедиаторы воспалениявоспалениявоспалениявоспалениявоспаления. В то же время на всех этапах
развития воспаления высвобождаются и начинают действо�
вать вещества, предупреждающие избыточное накопление
или прекращающие действие медиаторов, которые в сово�
купности могут быть объединены в систему антимедиато�
ров воспаления. Соотношение медиаторов и антимедиато�
ров воспалительного процесса во многом определяет
особенности формирования, развития и прекращения вос�
паления [179]. Важнейшими антимедиаторами являются
ферменты. Так, гистаминаза разрушает гистамин, карбок�
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сипептидазы — кинины, эстеразы — ингибирующие фрак�
ции комплемента, простагландиндегидрогеназа — Пг и т.д.
Важную роль в образовании и доставке антимедиаторов в
очаг воспаления играют эозинофилы, которые (кроме сво�
ей специфической функции в развитии иммунного воспале�
ния) несут функцию прекращения воспалительного про�
цесса. Помимо местных механизмов, в продуцировании
антимедиаторов важное значение имеют гуморальные, в том
числе эндокринные и нервные влияния. Так, образующий�
ся в гепатоцитах один из видов антитрипсина ингибирует
ряд протеаз, участвующих в воспалении, что тормозит об�
разование кининов; глюкокортикоиды ослабляют сосуди�
стые реакции, стабилизируя мембраны микрососудов, умень�
шают экссудацию и эмиграцию лейкоцитов, а также
ослабляют фагоцитоз. Антимедиаторы предупреждают из�
быточное накопление медиаторов воспаления и их поступ�
ление в кровь, что может привести к шоку, коллапсу, разви�
тию ДВС�синдрома и т.п. Благодаря наличию
антимедиаторов воспаление прекращается после уничто�
жения повреждающего агента и репарации повреждённых
тканей.

ÌÎÐÔÎËÎÃÈß ÎÑÒÐÎÃÎ ÂÎÑÏÀËÅÍÈß

Воспаление складывается из взаимосвязанных и
последовательно развивающихся стадий — альте�
рации, экссудации и пролиферации. В ряде руко�
водств, опубликованных в последние годы, исклю�
чена стадия альтерации: повреждение связывают с
нарушениями именно в системе микроциркуляции
и самой крови, считая, что воспаление начинается
с экссудации. Между тем альтерация — начальная
стадия воспаления — совершенно бесспорна, так
как между повреждением (раздражением) и сосу�
дистой реакцией проходит некоторый латентный
период, в течение которого в повреждённой ткани
происходят процессы, приводящие к формирова�
нию очага воспаления.

В динамике воспаления выделяют 4 связанные меж�
ду собой фазы: 1) повреждение (альтерация) тка�
ней и клеток, инициальные процессы; 2) выделе�
ние медиаторов (пусковые механизмы) и реакция
микроциркуляторного русла с нарушением реоло�
гических свойств крови; 3) появление повышенной
сосудистой проницаемости — экссудация и эмиг�
рация; 4) пролиферация. Однако на практике уло�
вить грань между повреждением ткани и выделени�
ем клетками медиаторов воспаления трудно.
Сосудистая реакция развивается после латентно�
го периода, обычно очень краткого. Мы полагаем,
что следует различать 3 стадии воспаления, но при
этом необходимо детализировать каждую из них.
Первая стадия — повреждение (альтерация) тка�
ней и клеток (инициальные процессы) с выделе�
нием медиаторов — морфобиохимическая. Вторая
стадия — реакция микроциркуляторного русла с
нарушением реологических свойств крови, прояв�

лениями повышенной сосудистой проницаемости
в виде плазматической экссудации и эмиграции кле�
ток, фагоцитоза, образования экссудата. Третья ста�
дия — пролиферация клеток с восстановлением
ткани или образованием рубца.

СССССТТТТТАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯ АЛЬАЛЬАЛЬАЛЬАЛЬТЕРТЕРТЕРТЕРТЕРАЦИИАЦИИАЦИИАЦИИАЦИИ

Стадия повреждения — начальная, пусковая ста�
дия воспаления — включает разнообразные изме�
нения клеточных и внеклеточных компонентов в
месте действия повреждающего фактора, в том чис�
ле активацию указанных выше физиологических
процессов.

Различают биохимическую и морфологическую фазы аль�
терации [176]. Воспаление начинается с биохимической
фазы, так как в самом начале процесса имеют значение
характер и выраженность именно биохимических измене�
ний в зоне повреждённой ткани, которые заключаются в
образовании хемоаттрактантов. Эти вещества продуциру�
ются клетками, микробами, содержатся в плазме крови.
Они необходимы для привлечения в очаг повреждения
клеток, продуцирующих медиаторы воспаления. Непос�
редственно после повреждения из тканей выделяются
просеринэстераза, тромбин, кинин и другие хемотакси�
ческие факторы, а при повреждении сосудов — фибрино�
ген и активированные компоненты комплемента. Важное
значение имеет степень очаговой концентрации бактери�
альных хемоаттрактантов, которые не только привлекают
в зону повреждения клетки�продуценты медиаторов вос�
паления, но и вызывают их деструкцию. В результате со�
вокупной хемоаттракции в очаг повреждения поступают
клетки, продуцирующие медиаторы воспаления: тучные
клетки, базофилы, моноциты, нейтрофильные и эозино�
фильные гранулоциты. Определённую роль в хемоаттрак�
ции играют и резидентные макрофаги, продуцирующие мо�
нокины. Все эти клетки создают первичную клеточную
кооперацию, которая (наряду с повреждением тканей)
знаменует начало морфологической фазы воспаления.
Только находясь в очаге повреждения, эти клетки обес�
печивают выброс соответствующих медиаторов, вызы�
вая начало воспалительного процесса. Хемоаттракция —
процесс каскадный. По мере его нарастания кооперация
клеток не только увеличивается в количественном отно�
шении, но и становится разнообразнее. Более разно�
образным становится и действие продуцируемых ими
веществ, оказывающих влияние на всё более широкий
круг реакций, создающих условия и поддерживающих
воспаление, в том числе усиливающих или модулирую�
щих хемоаттракцию.

Под действием медиаторов воспаления и в резуль�
тате биохимических реакций в строме органов и в
соединительнотканном компоненте тканей зоны
воспаления происходит деполимеризация белко�
во�гликозаминогликановых комплексов, появляют�
ся свободные аминокислоты, уроновые кислоты,
аминосахара, полипептиды, низкомолекулярные
полисахариды. Это приводит к повышению осмо�
тического давления в тканях, происходит их набу�
хание и задержка в них воды. Накопление продук�



9898989898 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 4

тов жирового и углеводного обмена (жирных кис�
лот, молочной кислоты) приводит к ацидозу тка�
ней и гипоксии. Важное значение имеет активация
перекисного окисления липидов, приводящая к
повреждению мембранных структур клеток. Эндо�
телиоциты сосудов в ответ на повреждение также
продуцируют ряд факторов, обеспечивающих хемо�
таксис.

Возникшая в очаге повреждения клеточная коопе�
рация характеризуется ауторегуляторными механиз�
мами, цикличностью развития и разделением фун�
кций. При этом особое место в клеточной
кооперации и во всём воспалительном процессе при�
надлежит макрофагу. Эта клетка обладает рядом
свойств, позволяющих ей выступать в качестве мест�
ного регулятора воспалительной реакции, а также
связующего звена между местными проявлениями
воспаления и общими реакциями организма на них.
Помимо того, что макрофаг оказывает хемотаксичес�
кое действие, участвующее в создании первичной
клеточной кооперации и последующего её развития
в очаге воспаления, макрофаг, вырабатывая колони�
естимулирующие факторы, усиливает образование
и дифференцировку в костном мозге предшествен�
ников гранулоцитов, а с помощью ИЛ1, α�ИФН и
других веществ стимулирует функции эндотелиоци�
тов и нейтрофильных гранулоцитов в очаге воспале�
ния. Тем самым макрофаг, являясь клеткой местного
воспалительного очага, способствует включению в
процесс других систем организма.

Очень важна инициальная активация системы ком�
племента, системы плазмина и свёртывающей сис�
темы крови, которая является результатом прямого
или опосредованного действия повреждающего
фактора. В динамике стадии альтерации вследствие
этого, а также вследствие развивающихся биохими�
ческих изменений в очаге воспаления появляются
и нарастают морфологические изменения в клет�
ках и тканях в виде дистрофий, а затем некроза с
высвобождением из погибших тканей биологичес�
ки активных продуктов с вазомоторным действием
и хемоаттрактантов.

Таким образом, в стадии альтерации возникают раз�
нообразные биохимические и морфологические из�
менения, направленные на включение в воспали�
тельный процесс местных реакций сосудов
микроциркуляции и некроза тканей в очаге повреж�
дения, а также интегральных регуляторных систем
всего организма. Именно поэтому стадия альтера�
ции имеет важнейшее самостоятельное значение,

ибо без неё не возникнут экссудативная и некроти�
ческая реакции, определяющие характер и дина�
мику всего воспалительного процесса.

СССССТТТТТАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯ ЭКССУЭКССУЭКССУЭКССУЭКССУДАЦИИДАЦИИДАЦИИДАЦИИДАЦИИ

Эта стадия возникает в разные сроки вслед за по�
вреждением клеток и тканей в ответ на действие ме�
диаторов воспаления и других продуктов, накапли�
вающихся в зоне местного нарушения гомеостаза и
вызывающих изменение проницаемости стенок со�
судов микроциркуляторного русла и поступление в
зону воспаления из крови клеточных элементов, в
первую очередь различных лейкоцитов. В динами�
ке стадии экссудации различают 2 этапа — плазма�
тической экссудации и клеточной инфильтрации.
Следовательно, стадия экссудации предполагает не
только пассивную плазморрагию, но и клеточную
инфильтрацию, т.е. активное внедрение клеток, в
основном лейкоцитов, в изменённые ткани. Сосу�
дистые реакции при воспалении не однозначны и
во многом зависят от причины воспаления и усло�
вий, в которых оно развивается.

ЭндотелийЭндотелийЭндотелийЭндотелийЭндотелий. При вовлечении в воспалительную реакцию
сосудистого компонента важное значение приобретают
эндотелиоциты как регуляторы местного проявления вос�
паления и связующее звено между местной и общей реак�
циями организма. В ответ на повреждение они продуциру�
ют вещества, хемотаксичные для макрофагов и ПЯЛ, Пг и
другие медиаторы воспаления. Среди них коротко� и длин�
нодистантные регулирующие факторы (в частности, мо�
лекулы адгезии, способствующие прилипанию ПЯЛ к по�
верхности сосудов в очаге воспаления). При воспалении,
сопровождающемся выраженной интоксикацией и отло�
жением в стенке сосудов иммунных комплексов или агре�
гированного Ig, возможны дегрануляция ПЯЛ непосред�
ственно в просвете сосуда и повреждение их гидролазами
сосудистой стенки, что усиливает экспрессию эндотелио�
цитами биологически активных веществ и экссудацию (рис.
4�1 на вклейке).

ХемоаттрактантыХемоаттрактантыХемоаттрактантыХемоаттрактантыХемоаттрактанты. Включение в воспалительный процесс
сосудистого компонента сопровождается повышением ло�
кальной концентрации хемоаттрактантов — различных
белков, полисахаридов, продуктов метаболизма жирных
кислот и др. Синхронно с гемомикроциркуляторным рус�
лом в воспалении участвует и лимфомикрососудистая сис�
тема. При воспалении значительно повышается чувстви�
тельность к медиаторам и другим раздражителям
венулярного отдела гемомикрососудистого русла. Здесь
происходят выраженная миграция клеток и пропотевание
плазмы, и вскоре в процесс вовлекаются корни «ультра�
циркуляторной» системы интерстициальной ткани (ин�
терстициальные каналы), являющиеся компонентом лим�
фатической системы. Это приводит к нарушению баланса
между кровью и тканью, изменению внесосудистой цир�
куляции тканевой жидкости, возникновению отёка и на�
буханию ткани, усиливающихся при развитии лимфоста�
за. При этом происходит альтерация эндотелия

инна
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инициальных лимфатических капилляров, эти сосуды пе�
реполняются лимфой, межэндотелиальные щели расши�
ряются, лимфа выходит в ткань, и в самом начале экссуда�
тивной стадии возникает острый лимфатический отёк,
который сохраняется до окончания воспаления.

КлеточнаяКлеточнаяКлеточнаяКлеточнаяКлеточная кооперациякооперациякооперациякооперациякооперация, возникшая в очаге воспаления в
результате альтерации тканей и экссудации, характеризу�
ется ауторегуляторными механизмами, цикличностью раз�
вития и разделением функций между клетками в пределах
кооперации. При этом в противомикробной защите, осо�
бенно при гноеродной инфекции, основную роль играют
нейтрофильные лейкоциты. Их эмиграция начинается со�
дружественно с сосудистой реакцией. Они первыми всту�
пают в контакт с инфектом и блокируют его проникнове�
ние во внутреннюю среду организма. ПЯЛ, по�видимому,
не обладают специфичностью по отношению к патоген�
ному раздражителю: они реагируют на любой инфект,
уничтожая его с помощью фагоцитоза и экзоцитоза, и при
этом погибают. ПЯЛ являются как бы дежурными клет�
ками системы неспецифической резистентности организ�
ма. Поступившие в очаг воспаления нейтрофильные гра�
нулоциты и макрофаги выполняют бактерицидную и
фагоцитарную функции, а также продуцируют биологи�
чески активные вещества, обеспечивающие разнообраз�
ные эффекты, но прежде всего вызывающие усиление са�
мой сосудистой реакции и хемоаттракции воспаления.
Нередко такая ранняя нейтрофильная инфильтрация при
наличии высокой концентрации соответствующих хемо�
аттрактантов быстро приводит к нагноению зоны воспа�
ления. Позднее к нейтрофильной инфильтрации присое�
диняется макрофагальная, что характеризует начало
инкапсуляции, отграничения зоны воспаления в резуль�
тате формирования клеточного вала по периферии очага
воспаления.

НекрозНекрозНекрозНекрозНекроз. Несомненно, важным компонентом воспаления
является развитие некроза тканей. Вероятно, некротизи�
рованная ткань выполняет несколько функций. С пози�
ций биологической целесообразности развитие некроза
выгодно для организма, поскольку в очаге некроза дол�
жен погибнуть патогенный фактор, и чем скорее разовь�
ется некроз, тем меньше будет осложнений воспаления.
Это объясняет не только образование многими клетками
различных гидролаз в очаге воспаления, но и развитие
тромбоза сосудов вокруг воспалённого участка тканей.
Вероятно, тромбоз сосудов, наступающий после эмигра�
ции лейкоцитов в очаг повреждения, не только отграни�
чивает воспалённую область, но также способствует раз�
витию гипоксии тканей и их некрозу. С этой точки зрения
понятен тот факт, что в разгар экссудативной воспали�
тельной реакции, когда всё поле воспаления инфильтри�
ровано лейкоцитами и концентрация гидролитических
ферментов в нём, очевидно, очень высока, макрофаги прак�
тически не поступают в очаг, концентрируются на его пе�
риферии. Это можно объяснить тем, что в такой ситуации
они просто погибнут в центре очага воспаления, в то вре�
мя как функция их значительно сложнее, нежели простой
фагоцитоз инфекта.

МакрофагиМакрофагиМакрофагиМакрофагиМакрофаги играют особую роль в воспалении. Эти клет�
ки обладают свойствами, позволяющими им выступать в
качестве местного регулятора воспаления, а также связу�
ющего звена между местными проявлениями этого про�
цесса и общими реакциями на него организма. Макрофаги

играют важную роль как первое звено становления имму�
нитета в динамике воспаления. При этом задачей фагоци�
тоза, осуществляемого макрофагом, является, по�видимо�
му, не столько уничтожение инфекта для снижения его
концентрации в очаге воспаления (хотя, разумеется, и эта
функция свойственна макрофагу), сколько выявление его
антигенных детерминант и последующая передача инфор�
мации об этом в иммунокомпетентную систему. С этих
позиций понятно, почему фагоцитарная активность мак�
рофагов по отношению к гноеродной инфекции значи�
тельно ниже, чем нейтрофильных лейкоцитов; почему
макрофаги не поступают в очаг гнойного воспаления в
разгар экссудации и наиболее выраженной лейкоцитар�
ной инфильтрации, а располагаются на периферии зоны
воспаления, формируя второй отграничительный барьер,
изолирующий воспалённые ткани [161]; наконец, почему
при асептическом воспалении, когда в очаге повреждения
нет чужеродных Аг, но есть свои изменённые Аг, макро�
фаги заполняют зону повреждения после «ухода» из неё
лейкоцитов. Объясним и тот факт, что при хроническом
(особенно гранулематозном) воспалении, когда антиген�
ная структура уже известна, для макрофагов характерен
незавершённый фагоцитоз и то, что при стимуляции им�
мунной системы значительно увеличивается количество
макрофагов, участвующих в отграничении очага воспале�
ния.

Таким образом, при воспалении местно возникает
ряд сложных процессов, которые, начинаясь авто�
номно, служат сигналом для включения в воспали�
тельную реакцию различных систем организма.

ПППППРОДУКТИВНАЯРОДУКТИВНАЯРОДУКТИВНАЯРОДУКТИВНАЯРОДУКТИВНАЯ СТСТСТСТСТАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯ

Продуктивная (пролиферативная) стадия завершает
воспаление. Её называют стадией репарации, что
указывает на суть процесса в этот период. В этот
период уменьшаются гиперемия воспалённой тка�
ни и интенсивность эмиграции клеток крови (осо�
бенно нейтрофильных лейкоцитов), а количество
ПЯЛ в тканях снижается. После очищения поля
воспаления путём фагоцитоза и переваривания бак�
терий и некротического детрита ПЯЛ живут не�
сколько часов и погибают. Постепенно очаг воспа�
ления заполняют макрофаги гематогенного
происхождения. Впрочем, пролиферация начина�
ется уже в период экссудативной стадии и характе�
ризуется выходом в очаг воспаления большого ко�
личества макрофагов. Они не только
размножаются в этой зоне, но и выделяют ИЛ,
притягивающие фибробласты и стимулирующие
их размножение, а также активирующие новооб�
разование сосудов. Скопление клеток в очаге вос�
паления носит название воспалительного ин�
фильтрата. В нем, как правило, выявляются Т� и
В�лимфоциты, плазмоциты и макрофаги, т.е. клет�
ки, относящиеся к иммунной системе. Если при
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этом в цитоплазме клеток инфильтрата, а также меж�
ду ними и в стенках мелких сосудов определяются раз�
личные Ig, возникает склонность к образованию
гранулём и появляются эпителиоидные клетки,
развиваются васкулиты, то можно говорить об им�
мунном воспалении и его особенностях [176]. В
воспалительной пролиферации активное участие
принимает эндотелий сосудов микроциркулятор�
ного русла. Клетки инфильтрата постепенно разру�
шаются, и в очаге воспаления начинают преобла�
дать фибро�
бласты, возникающие из местных камбиальных эле�
ментов. Они осуществляют фибриллогенез и пре�
вращаются в фиброциты.

Эта стадия воспаления характеризуется анаболичес�
кими процессами. Повышается интенсивность син�
теза ДНК и РНК, активизируется синтез основно�
го вещества и ферментов, в том числе
гидролитических. Особенно активны кислые гид�
ролазы лизосом моноцитов, гистиоцитов, макро�
фагов, обеспечивающие «очищение» поля воспале�
ния.

В динамике пролиферации происходит формиро�
вание грануляционной ткани с особой архитекто�
никой сосудов, образующих капиллярные петли
вблизи очага некроза, по мере очищения которого
грануляционная ткань заполняет всю зону повреж�
дения. Она обладает большой резорбционной спо�
собностью, но в то же время представляет собой
барьер для возбудителей воспаления, что детально
было изучено ещё в конце ХIХ в. [150]. Воспали�
тельный процесс заканчивается созреванием гра�
нуляций и образованием зрелой соединительной
ткани, количество которой может быть различным
в зависимости от глубины повреждения. В случае
субституции, что наиболее характерно для воспа�
ления, грануляционная ткань созревает до соеди�
нительнотканного рубца. Если же воспаление за�
канчивается реституцией, то восстанавливается
исходная ткань, включая и специфические особен�
ности её структуры.

ÔÎÐÌÛ ÎÑÒÐÎÃÎ ÂÎÑÏÀËÅÍÈß

Клинико�анатомические формы воспаления опре�
деляются преобладанием в его динамике либо экс�
судации, либо пролиферации. Кроме того, необхо�
димо учитывать характер течения процесса (острый
или хронический), его морфофункциональные осо�
бенности и патогенетическую специфику (напри�

мер, иммунное воспаление). Воспаление считают
острым, если оно длится не более 4–6 нед, но в
большинстве случаев оно заканчивается в тече�
ние 1,5–2 нед. Острым воспалением считают экс�
судативное, которое имеет несколько видов: сероз�
ное; фибринозное; гнойное; гнилостное;
геморрагическое. Кроме того, при воспалении
слизистых оболочек к экссудату примешивается
слизь, и тогда говорят о катаральном воспалении,
которое обычно сочетается с другими видами эк�
ссудативного воспаления. Наблюдаются также
комбинации разных видов экссудативного воспа�
ления (смешанное воспаление).

ЭЭЭЭЭКССУДАТИВНОЕКССУДАТИВНОЕКССУДАТИВНОЕКССУДАТИВНОЕКССУДАТИВНОЕ ВОСПАЛЕНИЕВОСПАЛЕНИЕВОСПАЛЕНИЕВОСПАЛЕНИЕВОСПАЛЕНИЕ

Экссудативное воспаление характеризуется образо�
ванием экссудатов, состав которых определяется
главным образом этиологией воспалительного про�
цесса и соответствующей реакцией организма на по�
вреждающий фактор. Экссудат определяет и назва�
ние формы острого экссудативного воспаления.

СерозноеСерозноеСерозноеСерозноеСерозное воспалениевоспалениевоспалениевоспалениевоспаление возникает обычно в результате дей�
ствия химических или физических факторов (например, пу�
зырь на коже при ожоге), токсинов и ядов, а также в строме
паренхиматозных органов при выраженной интоксикации
как проявление гиперреактивности организма (межуточное
воспаление). Оно характеризуется мутноватым экссудатом
с небольшим количеством клеточных элементов — ПЯЛ,
слущенных эпителиальных клеток и до 2–2,5% белка. Со�
отношение альбуминов и глобулинов в экссудате составля�
ет от 0,55:1 до 2,7:1, концентрация солей — 0,3–0,7%, рН
7,0–7,1. Серозное воспаление развивается в слизистых и
серозных оболочках, интерстициальной ткани, коже, в кап�
сулах почечных телец, перисинусоидальных пространствах
печени. Серозный экссудат, очевидно, способствует смы�
ванию с повреждённой поверхности микробов и их токси�
нов, а также химических веществ. В то же время серозный
экс�судат в мозговых оболочках может сдавливать мозг. Се�
розное пропитывание межальвеолярных перегородок в лёг�
ких является одной из причин развития синдрома острой
дыхательной недостаточности. Исход серозного воспале�
ния обычно благоприятный — экссудат рассасывается, про�
цесс заканчивается путём реституции. Иногда после сероз�
ного воспаления паренхиматозных органов в них развивается
диффузный склероз.

ФибринозноеФибринозноеФибринозноеФибринозноеФибринозное воспалениевоспалениевоспалениевоспалениевоспаление характеризуется образовани�
ем экссудата, содержащего, помимо ПЯЛ, лимфоцитов,
моноцитов, макрофагов и распадающихся клеток, боль�
шое количество фибриногена, который выпадает в тканях
в виде свёртков фибрина (рис. 4�2 на вклейке). Поэтому в
фибринозном экссудате содержание белка выше, чем в
серозном. Эта форма воспаления развивается при значи�
тельном увеличении сосудистой проницаемости, чему спо�
собствует наличие в строме веществ с прокоагулянтными
свойствами. Этиологическими факторами могут быть диф�
терийная палочка, различная кокковая флора, микобак�
терия туберкулёза, некоторые вирусы, возбудители дизен�
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терии, экзогенные и эндогенные токсические факторы.
Фибринозное воспаление чаще развивается на слизистых
или серозных оболочках. Экссудации предшествуют не�
кроз тканей и агрегация тромбоцитов в очаге поврежде�
ния. Фибринозный экссудат пропитывает мёртвые ткани,
образуя светло�серую плёнку, под которой располагаются
микроорганизмы, выделяющие большое количество ток�
синов. Толщина плёнки определяется глубиной некроза.
Последняя в значительной степени зависит от структуры
эпителиальных покровов и особенностей подлежащей со�
единительной ткани.

КрупозноеКрупозноеКрупозноеКрупозноеКрупозное воспавоспавоспавоспавоспалениелениелениелениеление. При однослойном эпителиаль�
ном покрове слизистой оболочки органа или серозной
оболочке и тонкой плотной соединительнотканной ос�
нове образуется тонкая, легко снимающаяся фибриноз�
ная плёнка. Такое фибринозное воспаление называется
крупозным. Оно встречается на слизистых оболочках
трахеи и бронхов, серозных оболочках, характеризуя
фибринозный плеврит, перикардит, перитонит, а также в
виде фибринозного альвеолита, захватывающего долю
лёгкого, развивается при крупозной пневмонии.

ДифтеритическоеДифтеритическоеДифтеритическоеДифтеритическоеДифтеритическое воспалениевоспалениевоспалениевоспалениевоспаление. Многослойный плоский
неороговевающий эпителий, переходный эпителий или
рыхлая широкая соединительнотканная основа орга�
на способствуют развитию глубокого некроза и фор�
мированию толстой, трудно снимающейся фибриноз�
ной плёнки, после удаления которой остаются
глубокие язвы. Такое фибринозное воспаление назы�
вается дифтеритическим. Оно развивается в зеве, на
слизистых оболочках пищевода, матки и влагалища,
кишечника и желудка, мочевого пузыря, в ранах кожи
и слизистых оболочек.

Исходом фибринозного воспаления слизистых оболочек
является расплавление фибринозных плёнок с помощью
гидролаз ПЯЛ. Дифтеритическое воспаление заканчива�
ется образованием язв с последующей субституцией, но
при глубоких язвах в исходе могут образовываться рубцы.
Крупозное воспаление слизистых оболочек, как правило,
заканчивается реституцией повреждённых тканей. На сероз�
ных оболочках фибринозный экссудат чаще подвергается
организации, в результате чего образуются спайки, шварты,
нередко фибринозное воспаление оболочек полостей тела
заканчивается их облитерацией.

ГГГГГнойноенойноенойноенойноенойное воспалениевоспалениевоспалениевоспалениевоспаление характеризуется образованием гной�
ного экссудата. Он представляет собой сливкообразную
массу, состоящую из детрита, клеток, микробов. Количе�
ство форменных элементов в нём колеблется от 17% до
29%, причём подавляющее большинство из них составля�
ют жизнеспособные и погибшие гранулоциты. Кроме того,
в экссудате содержатся лимфоциты, макрофаги, часто эози�
нофильные гранулоциты. Гной имеет специфический за�
пах, синевато�зеленоватую окраску с различными оттен�
ками, содержание белка в нём составляет 3–7% и более,
причём обычно преобладают глобулины. рН гноя 5,6–
6,9. Причиной гнойного воспаления являются гноерод�
ные микробы — стафилококки, стрептококки, гонокок�
ки, брюшнотифозная палочка и др. Оно возникает
практически в любой ткани и во всех органах. Течение его
может быть острым и хроническим. Гнойный экссудат об�
ладает рядом качеств, определяющих биологическую зна�
чимость этой формы воспаления. В нём содержатся раз�
личные ферменты, в первую очередь протеазы, способные

расщеплять погибшие и дистрофически изменённые струк�
туры в очаге повреждения, в том числе коллагеновые и
эластические волокна, поэтому для гнойного воспаления
характерен лизис тканей. Наряду с ПЯЛ, способными фа�
гоцитировать и убивать микробов, в экссудате имеются
различные бактерицидные факторы, которые секретиру�
ются жизнеспособными лейкоцитами, образуются при
распаде погибших лейкоцитов и поступают в экссудат вме�
сте с плазмой крови — Ig, компоненты комплемента и др.
В связи с этим гной задерживает рост бактерий и уничто�
жает их. Нейтрофильные лейкоциты гноя имеют разно�
образную структуру в зависимости от времени поступле�
ния их из крови в зону нагноения. Через 8–12 ч ПЯЛ в
гное превращаются в гнойные тельца. Основными форма�
ми гнойного воспаления являются абсцесс, флегмона, эм�
пиема, гнойная рана.

АААААбсцессбсцессбсцессбсцессбсцесс (МКБ: L02 Абсцесс кожи, фурункул и карбун�
кул) — отграниченное гнойное воспаление, сопровож�
дающееся образованием полости, заполненной гной�
ным экссудатом. Абсцесс возникает или в уже погибших
тканях, в которых нарастают процессы аутолиза, или в
жизнеспособных тканях, подвергшихся сильному воз�
действию микробов (рис. 4�3 на вклейке). Это скопле�
ние гноя окружено валом грануляционной ткани, че�
рез сосуды которой в полость абсцесса поступают
лейкоциты и частично удаляются из неё продукты
распада. Эта отграничивающая полость абсцесса гра�
нуляционная ткань называется пиогенной капсулой.
При этом имеется тенденция к расплавлению тканей,
окружающих абсцесс. Если он приобретает хроничес�
кое течение, в пиогенной мембране образуются два
слоя: внутренний, обращённый в полость и состоя�
щий из грануляций, и наружный, образующийся в ре�
зультате созревания грануляционной ткани в зрелую
соединительную ткань. Абсцесс обычно заканчивает�
ся спонтанным опорожнением и выходом гноя на по�
верхность тела, в полые органы или полости. После
прорыва абсцесса его полость рубцуется. Изредка абс�
цесс подвергается инкапсуляции и при этом гной сгу�
щается. Абсцессы вокруг животных паразитов иногда
петрифицируются. Если при сообщении абсцесса с
поверхностью тела его стенки не спадаются, то фор�
мируется свищ — узкий канал, выстланный грануля�
ционной тканью или эпителием.

ФлегмонаФлегмонаФлегмонаФлегмонаФлегмона (МКБ: L03 Флегмона) — гнойное, но не от�
граниченное диффузное воспаление, при котором гной�
ный экссудат пропитывает и расслаивает ткани. Обра�
зование флегмоны зависит от патогенности возбудителя,
состояния защитных систем организма, а также от
структурных особенностей тканей, в которых она воз�
никла и где есть условия для распространения гноя.
Поэтому флегмона обычно образуется в подкожной
жировой клетчатке, межмышечных прослойках и т.п.
Флегмону волокнисто�жировой клетчатки называют
целлюлитом. Флегмона может быть мягкой, если пре�
обладает лизис некротизированных тканей, и твёрдой,
когда во флегмоне возникает коагуляционный некроз
тканей, которые постепенно отторгаются. В некото�
рых случаях под влиянием силы тяжести гной может
стекать по ходу мышечно�сухожильных влагалищ, не�
рвно�сосудистых пучков, жировых прослоек в нижеле�
жащие отделы и образовывать там вторичные, так на�
зываемые холодные абсцессы или натёчники.
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Флегмонозное воспаление может осложняться тром�
бозом кровеносных сосудов, при этом возникает не�
кроз поражённых тканей. Гнойное воспаление может
распространяться на лимфатические сосуды и вены, в
этих случаях возникают гнойные тромбофлебиты и
лимфангиты. Заживление флегмонозного воспаления
начинается с его отграничения с последующим образо�
ванием грубого рубца. При неблагоприятном исходе
может наступить генерализация инфекции с развитием
сепсиса.

ЭмпиемаЭмпиемаЭмпиемаЭмпиемаЭмпиема — гнойное воспаление полостей тела или по�
лых органов. Причиной развития эмпием являются как
гнойные очаги в соседних органах (например, абсцесс
лёгкого и эмпиема плевральной полости), так и нару�
шение оттока гноя при гнойном воспалении полых
органов — жёлчного пузыря, червеобразного отрост�
ка, маточной трубы и т.д. При этом отмечается нару�
шение местных защитных механизмов, к которым от�
носятся и постоянное обновление содержимого полых
органов, а также поддержание внутриполостного дав�
ления, что определяет состояние кровообращения в
стенке полого органа, продукцию и секрецию защит�
ных веществ, в том числе секреторных Ig. При дли�
тельном течении гнойного воспаления происходит об�
литерация полых органов.

ГГГГГнойнаянойнаянойнаянойнаянойная ранаранаранаранарана — особая форма гнойного воспаления,
которая возникает либо вследствие нагноения трав�
матической (в том числе хирургической или дру�
гой раны), либо в результате вскрытия во внешнюю
среду очага гнойного воспаления и образования ра�
невой поверхности. Различают первичное и вторич�
ное нагноение в ране. Первичное возникает непо�
средственно после травмы и травматического отёка,
вторичное является рецидивом гнойного воспале�
ния [106]. Участие бактерий в нагноении составля�
ет часть процесса биологического очищения раны;
могут быть и некоторые другие особенности гной�
ной раны, связанные с условиями её возникнове�
ния и течения.

ГГГГГнилостноенилостноенилостноенилостноенилостное воспалениевоспалениевоспалениевоспалениевоспаление (ихорозное) развивается преиму�
щественно при попадании гнилостной микрофлоры в
очаг гнойного воспаления с выраженным некрозом тка�
ней. Обычно оно возникает у ослабленных больных с
обширными, длительно не заживающими ранами или
хроническими абсцессами. При этом гнойный экссу�
дат приобретает особо неприятный запах гниения. Пре�
валирует прогрессирующий некроз тканей, причём без
склонности к отграничению. Некротизированные тка�
ни превращаются в зловонную массу, что сопровожда�
ется нарастающей интоксикацией, от которой больные
обычно и умирают.

ГеморрагическоеГеморрагическоеГеморрагическоеГеморрагическоеГеморрагическое воспалениевоспалениевоспалениевоспалениевоспаление является формой серозно�
го, фибринозного или гнойного воспаления и характе�
ризуется особо высокой проницаемостью сосудов мик�
роциркуляции, диапедезом эритроцитов и их примесью к
уже имеющемуся экссудату (серозно�геморрагическое,
гнойно�геморрагическое воспаление). При распаде эрит�
роцитов и соответствующих превращений Hb экссудат
может приобрести чёрный цвет. Обычно геморрагическое
воспаление развивается при очень высокой интоксикации,
сопровождающейся резким повышением сосудистой про�
ницаемости, а также при многих видах вирусной инфекции
(геморрагические лихорадки). Оно характерно также для
чумы, сибирской язвы, натуральной оспы, а также для

тяжёлых форм гриппа. При гнойном воспалении возмож�
ны аррозия кровеносного сосуда и кровотечение, но это
не означает, что воспаление становится геморрагическим.
При геморрагическом воспалении течение болезни обыч�
но ухудшается, исход зависит от её этиологии.

КатаральноеКатаральноеКатаральноеКатаральноеКатаральное воспалениевоспалениевоспалениевоспалениевоспаление, как и геморрагическое, не яв�
ляется самостоятельной формой воспаления. Оно раз�
вивается на слизистых оболочках и характеризуется
примесью слизи к любому экссудату. Причиной ката�
рального воспаления могут быть различные инфекции,
продукты нарушенного обмена, аллергические раздра�
жители, термические и химические факторы. Напри�
мер, при аллергических ринитах слизь примешивается
к серозному экссудату. Нередко наблюдается гнойный
катар слизистой оболочки трахеи и бронхов и т.д. Ост�
рое катаральное воспаление продолжается 2–3 нед и,
заканчиваясь, обычно не оставляет следов. В исходе хро�
нического катарального воспаления могут развиваться
атрофические или гипертрофические изменения сли�
зистой оболочки. Значение катарального воспаления для
организма определяется его локализацией и характе�
ром течения.

ПППППРОДУКТИВНОЕРОДУКТИВНОЕРОДУКТИВНОЕРОДУКТИВНОЕРОДУКТИВНОЕ ВОСПАЛЕНИЕВОСПАЛЕНИЕВОСПАЛЕНИЕВОСПАЛЕНИЕВОСПАЛЕНИЕ

Продуктивное воспаление характеризуется преоб�
ладанием пролиферации клеточных элементов над
альтерацией и экссудацией. При этом, по�видимо�
му, имеется особая реактивность организма, а кро�
ме того, сам этиологический фактор обусловливает
пролиферативную клеточную реакцию, что особен�
но характерно для вирусов и риккетсий. Продук�
тивное воспаление может быть острым, но чаще
протекает как хроническое, что связано и с персис�
тенцией этиологического фактора, и с включением
иммунопатологических процессов. Различают че�
тыре основные формы продуктивного воспаления:
гранулематозное; интерстициальное диффузное;
воспалительное гиперпластическое (гиперрегенера�
торное) разрастание; воспаление вокруг животных
паразитов и инородных тел.

ИнтерстициальноеИнтерстициальноеИнтерстициальноеИнтерстициальноеИнтерстициальное диффузноедиффузноедиффузноедиффузноедиффузное воспалениевоспалениевоспалениевоспалениевоспаление вызывают раз�
личные инфекционные агенты или оно развивается как
реакция организма на выраженные токсические воздей�
ствия или микробную интоксикацию. Оно может воз�
никать во всех паренхиматозных органах и локализуется
в их строме, где происходит накопление воспалитель�
ных и иммунокомпетентных клеток. Особенностями это�
го воспаления в острой фазе являются значительное ко�
личество мононуклеаров (моноцитов) в инфильтрате, а
также дистрофические и некробиотические изменения
паренхиматозных элементов органа. Наиболее яркая кар�
тина интерстициального продуктивного воспаления на�
блюдается при острой и хронической интерстициальной
пневмонии, интерстициальном миокардите и интерсти�
циальном нефрите (рис. 4�4 на вклейке).

ИнтерстициальнаяИнтерстициальнаяИнтерстициальнаяИнтерстициальнаяИнтерстициальная пневмонияпневмонияпневмонияпневмонияпневмония. Этиологическим факто�
ром интерстициальных пневмоний являются виру�
сы, риккетсии и микоплазмы. В остром периоде
заболевания наблюдаются отёк интерстициальной
ткани и инфильтрация её клетками гематогенного
происхождения. Продуктивный компонент: повреж�
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дённые пневмоциты типа II, альвеолярные макрофа�
ги, септальные клетки, эндотелиоциты. Хроническая
интерстициальная пневмония (фиброзирующий аль�
веолит) не всегда имеет отчётливую этиологию, но в
ряде случаев может быть вызвана токсичными веще�
ствами или ЛС. При этом в ответ на повреждение кле�
точных и внеклеточных структур межальвеолярных септ
возникают пролиферация эндотелиоцитов и пневмо�
цитов типа II, инфильтрация интерстиция гематоген�
ными воспалительными и иммунокомпетентными клет�
ками, там же накапливаются фибробласты, в итоге
развивается септоальвеолярный склероз.

ИнтерстициальныеИнтерстициальныеИнтерстициальныеИнтерстициальныеИнтерстициальные миокардитымиокардитымиокардитымиокардитымиокардиты чаще возникают под
влиянием инфекционного или токсического воздей�
ствия. При этом выделяют преимущественно экс�
судативные и преимущественно продуктивные фор�
мы интерстициальных миокардитов. К последним,
в частности, относится миокардит Абрамова—Фид�
лера, имеющий аллергическую природу.

ИнтерстициальныйИнтерстициальныйИнтерстициальныйИнтерстициальныйИнтерстициальный нефритнефритнефритнефритнефрит часто возникает при нару�
шении оттока мочи из почечной лоханки и разви�
тии пиелонефрита. При этом лишь при хроническом
его течении развиваются фиброз и лимфоидная ин�
фильтрация межуточной ткани. При длительном при�
ёме ЛС фенацетинового ряда также может развиться
межуточный нефрит.

ИнтерстициальныйИнтерстициальныйИнтерстициальныйИнтерстициальныйИнтерстициальный гепатитгепатитгепатитгепатитгепатит всегда сочетается с пора�
жением её паренхимы. Так, хронический гепатит
любой этиологии сопровождается мононуклеарной
инфильтрацией и склерозом портальных трактов.

ГиперпластическиеГиперпластическиеГиперпластическиеГиперпластическиеГиперпластические разрастанияразрастанияразрастанияразрастанияразрастания (гиперрегенераторные) —
продуктивное воспаление в строме слизистых оболочек,
при котором происходит пролиферация клеток стромы,
нередко эозинофилов, лимфоидных элементов, а также
эпителия слизистых оболочек. При этом образуются по�
липы воспалительного происхождения — полипозный
ринит, полипозный колит и т.п. Гиперпластические раз�
растания возникают также на границе слизистых оболо�
чек с плоским или призматическим эпителием в результате
постоянного раздражающего действия отделяемого слизис�
тых оболочек (например, прямой кишки или наружных по�
ловых органов). При этом плоский эпителий мацерируется, а
в строме возникает хроническое продуктивное воспаление,
приводящее к разрастанию стромы и эпителия и образова�
нию остроконечных кондилом. Наиболее часто они возни�
кают вокруг заднего прохода и наружных половых органов,
особенно у женщин.

ВоспалениеВоспалениеВоспалениеВоспалениеВоспаление вокругвокругвокругвокругвокруг животныхживотныхживотныхживотныхживотных паразитовпаразитовпаразитовпаразитовпаразитов иииии инородныхинородныхинородныхинородныхинородных
телтелтелтелтел характеризуется продуктивным воспалением, направ�
ленным на отграничение раздражителей от окружающих
тканей соединительнотканной капсулой, так как они
не могут быть фагоцитированы и элиминированы. По�
этому вокруг таких инородных тел (осколок снаряда и
т.п.) возникает грануляционная ткань и инфильтрат из
фибробластов, макрофагов и гигантских клеток ино�
родных тел. Некоторые инородные тела (например, ос�
татки шовного материала после операции) могут быть
ликвидированы в динамике продуктивного воспаления
с помощью макрофагов и гигантских клеток. Процесс
заканчивается образованием рубца. Инфильтрат вокруг
животных паразитов, помимо пролиферации перечис�
ленных клеток, обычно содержит эозинофильные гра�
нулоциты. Погибшие животные паразиты (трихинеллы,
цистицерки) нередко петрифицируются.

ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÎÅ ÂÎÑÏÀËÅÍÈÅ*

Хроническое воспаление — патологический про�
цесс, характеризующийся персистенцией патоло�
гического фактора и развитием в связи с этим им�
мунологической недостаточности, что
обусловливает своеобразие морфологических изме�
нений тканей в области воспаления, течение про�
цесса по принципу порочного круга, затруднение
репарации и восстановления гомеостаза.

Нередко возникает ситуация, когда в силу различ�
ных причин патогенный раздражитель не подверга�
ется уничтожению. В этом случае воспаление при�
обретает хроническое течение. К сожалению,
современный этап учения о воспалении характери�
зуется явно недостаточными знаниями о природе
хронического воспаления. Между тем, причина хро�
нического воспаления лежит прежде всего в персис�
тенции повреждающего фактора, которая может
быть связана как с особенностями этого фактора, так
и с недостаточностью механизмов воспаления само�
го организма. Так, патогенный фактор может иметь
высокую иммуногенность, повышенную стойкость
против гидролаз лейкоцитов и макрофагов, завер�
шению воспаления препятствует также большой
объём раздражителя. Дефекты в защите самого орга�
низма могут быть обусловлены различной врождён�
ной патологией лейкоцитов (в первую очередь, ней�
трофильных), нарушением образования
мононуклеарных фагоцитов, подавлением хемотак�
сиса, нарушением иннервации тканей в области вос�
паления, аутоиммунизацией этих тканей, генетичес�
ким повышением чувствительности к действию
патогенного фактора. Разумеется, это далеко не все
причины, обусловливающие персистенцию раздра�
жителя, но и перечисленные факторы несомненно
моделирует пато� и морфогенез хронического вос�
паления, в результате чего затруднены репарация
тканей в воспалённой области и восстановление го�
меостаза.

Воспаление является стимулом для включения в па�
тологический процесс иммунокомпетентной сис�
темы [106, 147, 176]. Это тем более важно, что дей�
ствие иммунной системы всегда реализуется через
механизмы и морфологию воспаления. Поэтому
естественно, что иммунные механизмы должны иг�
рать ключевую роль в патогенезе хронического вос�
паления. Современные методические возможнос�

* Автор раздела «Хроническое воспаление» — В.С. Пауков.
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ти позволили раскрыть молекулярные основы вос�
паления и понять многие механизмы его хрониза�
ции. Хроническое воспаление несет в себе как спе�
цифические признаки, обусловленные
этиологическим фактором, так и общие, стереотип�
ные закономерности патологического процесса, не
зависящие от причины воспаления. Следует под�
черкнуть, что в длительно текущий воспалительный
процесс включаются все системы организма, что
находит отражение не только в местных изменени�
ях, но и в общих реакциях, о чём можно судить, в
первую очередь, по изменениям крови и показате�
лям иммунитета. Общим признаком хронического
воспаления является нарушение циклического те�
чения процесса в виде постоянного наслаивания од�
ной стадии на другую, прежде всего стадий альтера�
ции и экссудации на стадию пролиферации. Это
ведёт к перманентным рецидивам обострения вос�
паления и невозможности репарации. В этом веду�
щую роль играют иммунные реакции организма.

Так, у больных, страдающих хроническими воспа�
лительными заболеваниями, особенно наиболее изу�
ченными хроническими ранами, как правило, раз�
вивается лимфоцитопения, снижается уровень
общей популяции T�лимфоцитов, в том числе Т�хел�
перов и Т�супрессоров, а также нарушается их соот�
ношение, что в совокупности указывает на разви�
тие вторичного иммунного дефицита и является
достоверным прогностическим показателем не�
благоприятного течения заболевания. Повышает�
ся также уровень антителообразования, особен�
но IgA и IgG. У большинства больных отчётливо
увеличивается уровень в крови циркулирующих
иммунных комплексов (ЦИК), что объясняется
не только их повышенным образованием, но и на�
рушением механизмов элиминации. Одновремен�
но падает способность нейтрофилов к хемотак�
сису, что связано, в частности, с накоплением в
крови ингибиторов этого процесса в виде продук�
тов распада клеток, микробов, токсинов, иммун�
ных комплексов, особенно при обострении воспа�
ления.

Местно зона хронического воспаления обычно за�
полнена грануляционной тканью с очаговыми не�
крозами, лимфоплазмоцитарным инфильтратом с
умеренным количеством ПЯЛ, макрофагов, иногда
тучных клеток и относительно небольшим количе�
ством фибробластов. При этом инфильтрат содер�
жит B�лимфоциты, T�лимфоциты и их субпопуля�
ции — хелперы, киллеры, супрессоры. В клетках

инфильтрата выявляются также IgG, реже IgA и IgM.
Обычно отчётливо уменьшается число капилляров
грануляционной ткани и характерны продуктивные
васкулиты в стенках артериол и венул, пролифера�
ция эндотелия в более крупных сосудах, вплоть до
облитерации их просветов (рис. 4�5 на вклейке). При
обострении заболевания васкулиты принимают
гнойный характер (рис. 4�6 на вклейке). В них на�
растает деструкция эндотелия и уменьшаются про�
явления пиноцитоза, нередко при этом развивает�
ся фибриноидный некроз стенок сосудов.

Всё это способствует прогрессированию гипоксии
грануляционной ткани и нарушению метаболиз�
ма в ней. При этом отмечается соответствие выра�
женности плазмолимфоцитарной инфильтрации
грануляционной ткани распространённости вас�
кулитов и повышению уровня ЦИК. В стенках со�
судов и в периваскулярной соединительной ткани
фиксируются ЦИК, комплемент, IgG и IgA (рис.
4�7 на вклейке).

В очагах хронического воспаления нередко обнару�
живаются микроорганизмы, но при этом часто бы�
вает уменьшено количество лейкоцитов и снижена
их бактерицидная активность. В очаге хроническо�
го воспаления обычно нарушены и регенераторные
процессы. В созревающей грануляционной ткани
мало эластических волокон, а в поверхностных сло�
ях они могут терять волокнистый характер (рис. 4�8
на вклейке). В формирующейся соединительной
ткани в основном наблюдается нестойкий колла�
ген типа III, меньше коллагена типов I и V и прак�
тически нет коллагена типа IV, необходимого для
построения базальной мембраны эпителия. Иног�
да могут образовываться АТ к собственному колла�
гену, особенно типа III. Сами эпителиальные клет�
ки характеризуются незрелостью.

Описанные изменения представляют собой общую
схему пато� и морфогенеза хронического воспале�
ния, на которые накладывают отпечаток этиология
процесса, особенности структуры и функции орга�
на, в котором происходит воспаление, реактивность
организма и другие факторы. Тем не менее следует
подчеркнуть главенствующее значение именно пер�
систенции раздражителя, постоянно стимулирую�
щего иммунную систему. На определённом этапе
болезни появляется комплекс иммунопатологичес�
ких и иммуноморфологических изменений, отра�
жающих выраженную дисфункцию иммунокомпе�
тентной системы, и этот комплекс уже сам

инна
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обусловливает хронизацию процесса, становясь важ�
нейшим звеном патогенеза хронического воспале�
ния. Повышение в крови содержания ЦИК, ряда
Ig, комплемента способствует развитию васкулитов.
При этом страдают эндотелиоциты, являющиеся
секреторными клетками, имеющими существенное
значение в межклеточных взаимоотношениях. Они
продуцируют ряд медиаторов иммунитета, в том
числе ИЛ1, усиливающий пролиферацию фиброб�
ластов и синтез ими коллагена. Вероятно поэтому
повреждение эндотелия сосудов грануляционной
ткани способствует нарушению её созревания и
межклеточной регуляции. В течение длительного
времени грануляционная ткань остаётся на стадии
рыхлой соединительной ткани, часто в ней преоб�
ладает нестойкий коллаген типа III, нарушается
образование эластических волокон. Эти нарушения
усугубляются гипоксией, нарастающей по мере ре�
дукции патологически изменённых сосудов. В ус�
ловиях уменьшения напряжения кислорода в тка�
ни также нарушаются функции фибробластов, в том
числе синтез ими коллагена и эластина. Дефект�
ные эластические волокна, играющие большую
роль в репарации, также не выполняют своих функ�
ций. В то же время при уменьшении в очаге воспа�
ления коллагена типа I затрудняется эпителизация
гранулирующей раны.

Постоянная антигенная стимуляция иммуноком�
петентной системы, а также интоксикация, обуслов�
ленная персистирующим раздражителем, имеющи�
мися микробами и непрекращающимся
некротизированием тканей в очаге воспаления, не
только повышает функциональную нагрузку на им�
мунную систему, но и повреждает её. Не исключе�

но, что в этих условиях грануляционная ткань мо�
жет приобретать аутоантигенные свойства и ста�
новиться дополнительным постоянным стимулом
гиперфункции иммунной системы, длительное на�
пряжение которой через какое�то время приводит
к срыву её функций. Нарушаются соотношения
между В� и Т�системами лимфоцитов, между суб�
популяциями T�лимфоцитов, падает активность
макрофагов, развиваются вторичный иммунодефи�
цит и иммунологическая недостаточность. Вмес�
те с тем падение бактерицидной и фагоцитарной
функций лейкоцитов (наряду с угнетением их хе�
мотаксиса) приводит к нарушению фагоцитоза,
что способствует персистенции инфекции. Воз�
никает порочный круг. И коль скоро сохраняются
причины и условия течения хронического воспале�
ния, то не может быть и полноценной репарации
очага воспаления и восстановления гомеостаза.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические иииии морфологическиеморфологическиеморфологическиеморфологическиеморфологические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления хро�
нического воспаления разнообразны, поэтому оче�
видно, что его пато� и морфогенез в разных нозо�
логических формах может преломляться и по
несколько иной схеме. Детальное исследование
хронического воспаления по существу началось
лишь относительно недавно. Тем не менее уже из�
вестные факты позволяют сформулировать не�
сколько общих положений, характеризующих хро�
ническое воспаление.

Учитывая указанные особенности хронического
воспаления, лечение таких больных должно быть
направлено не только на борьбу с инфекцией и на
уничтожение персистирующего фактора, но и на
ликвидацию иммунодефицита и дисфункции всей
иммунной системы.

Персистенция повреждающего фактора
Иммунологическая недостаточность с развитием вторичного иммунодефицита
Нарушения гуморального иммунитета:

изменения концентрации IgА, IgG, IgM в крови и повышение их уровня в тканях
повышение концентрации ЦИК в крови и тканях

Нарушения клеточного иммунитета:
лимфоцитопения
снижение общей популяции T-лимфоцитов:
снижение уровня Т-хелперов и Т-супрессоров
изменение соотношения Т-хелперов/ Т-супрессоров
снижение хемотаксической активности лейкоцитов

Нарушение регенерации в очаге хронического воспаления
Течение процесса по принципу замкнутого круга
Затруднение восстановления гомеостаза
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ÃÐÀÍÓËÅÌÀÒÎÇÍÎÅ
ÂÎÑÏÀËÅÍÈÅ È

ÃÐÀÍÓËÅÌÀÒÎÇÍÛÅ
ÁÎËÅÇÍÈ*

Группа гранулематозных болезней насчитывает свы�
ше 70 инфекционных, неинфекционных и болезней
неустановленной этиологии. Эти болезни сопрово�
жаются развитием гранулематозной реакции на пер�
систирующий в тканях и медленно разрушающийся
макрофагами патогенный раздражитель биологичес�
кой, органической, неорганической или иммунной
природы.

МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ ГРАНУЛЕМЫГРАНУЛЕМЫГРАНУЛЕМЫГРАНУЛЕМЫГРАНУЛЕМЫ

Все гранулёмы формируются по единому гистогене�
тическому плану (рис. 4�9). Основная структурная
единица гранулёмы — макрофагмакрофагмакрофагмакрофагмакрофаг. Недостаточно пе�
реваренный антигенный раздражитель представля�
ется макрофагом лимфоциту�хелперу (CD4+) с пос�
ледующей выработкой комплекса цитокинов (ИЛ1,
ИЛ4, γ�ИФН), стимулирующих трансформацию мо�
ноцитов и макрофагов в эпителиоидные и много�

ядерные гигантские клетки Лангханса. По мере
трансформации макрофагов снижается их секретор�
ная активность, но сохраняются выработка и секре�
ция ИЛ1, ИЛ6, ФНО, что стимулирует появление в
очаге воспаления новых моноцитов. Продукты сек�
реции активированных лимфоцитов и макрофагов
влияют на синтетическую активность фибробластов,
что имеет значение для исхода воспаления (отгра�
ничение очага воспаления, фибротизация).

КККККЛАЛАЛАЛАЛАССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯ ГРГРГРГРГРАНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМАТТТТТОЗОВОЗОВОЗОВОЗОВОЗОВ

ПоПоПоПоПо этиологииэтиологииэтиологииэтиологииэтиологии различают гранулематозы установлен�
ной этиологии — инфекционные (бактериальные,
вирусные, микотические, гельминтные) и неинфек�
ционные (пылевые, медикаментозные, инородных
тел), а также гранулематозы неясной этиологии.

К медикаментозным гранулематозным болезням отнесе�

ны интерстициальная гранулематозная иммуноаллерги�

ческая нефропатия взрослых, гранулематозный лекар�

ственный гепатит, олеогранулематозная болезнь,

ягодичная гранулёма грудных детей.

* Автор раздела «Гранулематозное воспаление и гранулема�
тозные болезни» — И.П. Соловьёва.

Ðèñ. 4-9. Ãèñòîãåíåç ãðàíóë¸ìû [164].
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ПоПоПоПоПо патогенезупатогенезупатогенезупатогенезупатогенезу выделяют гранулематозные заболе�
вания иммунные (развивающиеся на основе реак�
ций ГНТ и ГЗТ, смешанного типа и иммунно�ал�
лергические) и неиммунные
(инфекционно�токсические и токсические; при
гранулёмах инородных тел).

ДДДДДИАГНОСТИКАИАГНОСТИКАИАГНОСТИКАИАГНОСТИКАИАГНОСТИКА

Диагностика гранулематозных заболеваний требу�
ет применения комплекса лабораторных методов и
особенно сложна при проведении исследования на
малом по объёму биопсийном материале. Рекомен�
дуемые методы исследования: окраска гематокси�
лин�эозином, аурамин�родамином, по Цилю–
Нильсену, ШИК�реакция, реакция
Гомори–Грокотта, а также культуральный и имму�
нохимический методы. Ниже приведены дифферен�
циально�диагностические критерии эпителиоидно�
клеточных гранулём.

•  НекротизирующиесяНекротизирующиесяНекротизирующиесяНекротизирующиесяНекротизирующиеся: туберкулёз или другие микобак�
териозы: тканевое и культуральное выявление возбу�
дителя: положительные результаты при окраске по
Цилю–Нильсену и аурамин�родамином, положитель�
ная ПЦР; микозы: ШИК�реакция, окраска муцикар�
мином и по Грокотту; культуральный рост; осталь�
ные методы дают отрицательные результаты; сифилис:
выявление возбудителя импрегнацией, иммуногисто�
химические и серологические методы (реакции фон Вас�
серманна, иммобилизации бледной трепонемы); брон�
хоцентрический гранулематоз как проявление
аллергического бронхолёгочного аспергиллёза: ткане�
вые фрагменты грибов выявляют импрегнацией; в сре�
зах (наряду с эпителиоидно�клеточными гранулёмами)
находят эозинофильный или нейтрофильный некроти�
зирующий бронхиолит и гистиоцитарные гранулёмы; рев�
матоидный артрит с поражением лёгких: комплекс мето�
дов, направленных на выявление возбудителя, даёт
отрицательные результаты.

•  НенекротизирующиесяНенекротизирующиесяНенекротизирующиесяНенекротизирующиесяНенекротизирующиеся: туберкулёз, микобактериозы: ок�
раски аурамин�родамином, по Цилю–Нильсену; ПЦР
и культуральный рост положительны; микозы: ШИК�
реакция, окраски муцикармином, по Грокотту и культу�
ральный рост положительные; саркоидоз, бериллиоз:
окраски на микобактерии и грибы, а также культураль�
ные методы отрицательны; в бронхоальвеолярном ла�
важе Т�хелперный лимфоцитарный альвеолит; боль�
шое значение имеют анамнез и спектрография; опухоли
лёгких: окраски на микобактерии и грибы отрицатель�
ны; выражена эпителиоидно�клеточная реакция в лим�
фоузлах и по ходу лимфатических сосудов, обуслов�
ленная цитокинами клеток распадающейся опухоли и
зоны перифокального воспаления; некротизирующий�
ся саркоидный гранулематоз/васкулит: окраски на ми�
кобактерии и грибы, а также ПЦР отрицательны; от�
мечают эпителиоидно�клеточный васкулит и
ишемические некрозы; лимфоцитарная интерстициаль�
ная пневмония: окраски на микобактерии и грибы, а
также ПЦР отрицательны; в бронхоальвеолярном лава�
же преобладание Т�супрессоров; гранулематоз Вегенера:
окраски на микобактерии и грибы отрицательны, проба с

обнаружением антинейтрофильных цито�плазматических
АТ (АНЦА) — положительна.

Èíôåêöèîííûå
ãðàíóëåìàòîçíûå áîëåçíè

К гранулематозам инфекционной этиологии отне�
сены бешенство, вирусный энцефалит, фелиноз, бо�
лезнь Николя–Фавра, сыпной тиф, паратифы, бру�
целлёз, туляремия, иерсиниоз, сап, хроническая
гранулематозная болезнь, ревматизм, листериоз,
риносклерома, венерическая паховая гранулёма,
сифилис, туберкулёз, лепра, условно�патогенные ми�
кобактериозы, малярия, токсоплазмоз, кожный лей�
шманиоз, аспергиллёз, актиномикоз, гистоплазмоз,
кандидоз, криптококкоз, бластомикоз, шистосо�
моз, трихинеллёз, цистицеркоз, альвеолярный эхи�
нококкоз.

ÒÓÁÅÐÊÓËÅÇ

Туберкулёз (МКБ: A15–A19 Туберкулёз) — инфекци�
онное гранулематозное заболевание с хроническим
течением, различной локализацией, разнообразны�
ми клиническими проявлениями и исходами. Основ�
ной возбудитель туберкулёза — Mycobacterium
tuberculosis, реже — M. bovis и M. africanum. Из мно�
гочисленных микобактерий (71 вид) сходное с тубер�
кулёзом заболевание вызывает также M.
avium�intracellulare.

МикМикМикМикМикробиологияробиологияробиологияробиологияробиология. M. tuberculosis — палочка размерами
0,2–0,6×1,0–10 мкм. Обладает полиморфизмом (кок�
ковые, мелкозернистые, L�формы). Растёт на специ�
альных питательных средах. Кислотоустойчивый аэроб.
Сложная структура микобактерии, в том числе боль�
шое количество липидов и восков, обеспечивает высо�
кую фено� и генотипическую устойчивость этой бакте�
рии. Для бактериоскопии патогенного материала
применяют окрашивание карболовым фуксином по
Цилю–Нильсену и флюоресцентным красителем аура�
мин�родамином.

УУУУУстойчивостьстойчивостьстойчивостьстойчивостьстойчивость возбудителявозбудителявозбудителявозбудителявозбудителя. M. tuberculosis устойчива к
действию физико�химических факторов; некоторые штам�
мы устойчивы к противотуберкулёзным ЛС (лекар�
ственно�устойчивые формы). Выделяют первичную ле�
карственную устойчивость (резистентность до начала
терапии) и вторичную (развивается в процессе терапии).
Последняя определяется процентным соотношением ре�
зистентных культур ко всем выделяемым штаммам. Рост
лекарственной полирезистентности (устойчивость одно�
временно к нескольким ЛС) — неблагоприятная тенден�
ция в эпидемиологии туберкулёза. Лекарственная устой�
чивость M. tuberculosis коррелирует с показателями
жизнеспособности (оценивается по скорости и массивно�
сти роста в культуре) и вирулентности возбудителя. Ле�
карственная устойчивость M. tuberculosis — одна из ос�
новных причин неэффективности химиотерапии
туберкулёза.
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ЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиология. Туберкулёз — проблема, требующая без�
отлагательных глобальных мер. Ежегодно туберкулёзом за�
болевают 10–12 млн. человек, умирают 4–5 млн. Большин�
ство заболевших (95%) — жители развивающихся стран.
Заболеваемость туберкулёзом в России выросла с 1992 г. по�
чти в 2 раза и составляет 79,3 при показателе смертности 16,7
на 100 000 человек/год. Как причина смерти взрослого насе�
ления туберкулёз составляет до 80% среди всех инфекцион�
ных заболеваний. Основной источник инфекции — боль�
ной�бактериовыделитель. В течение трёх лет активный
бактериовыделитель способен заразить всех контактирую�
щих с ним лиц. Туберкулёз — не только антропонозная, но и
зоонозная инфекция. Источником инфекции могут быть жи�
вотные и птицы. Основной путь передачи инфекции — аэро�
зольный (воздушно�капельный и воздушно�пылевой); дру�
гие пути — непрямые контакты (пищевой, водный,
внутриутробный, инфицирование при медицинских вмеша�
тельствах). Из числа инфицированных M. tuberculosis забо�
левают туберкулёзом 5–15%, у остальных лиц формируется
нестерильный иммунитет. Развитие заболевания зависит не
только от инфицирования, но и от ряда факторов риска (ге�
нетические особенности, социально�экономические, эколо�
гические, экстремальные и другие воздействия, сопутствую�
щие хронические заболевания).

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Патогенез туберкулёза определяется проникновени�
ем M. tuberculosis в организм и особенностями об�
щих и местных реакций организма на туберкулёз�
ную инфекцию (формирование очагов
специфического воспаления и развитие очерченных
клинико�анатомических форм заболевания). Попа�
дание M. tuberculosis в ранее не инфицированный
организм сопровождается повреждением ткани, раз�
витием неспецифической воспалительной реакции,
затем — гранулематозного воспаления с последую�
щим формированием гранулём. M. tuberculosis вы�
зывает в организме сложный комплекс реакций ГЗТ
и ГНТ. В результате ГНТ наступают экссудативно��
некротические изменения. Среди проявлений ГНТ
— казеозный некроз и расплавление тканей. Смена
форм реакции ткани отражает волнообразное кли�
ническое течение туберкулёза. Лимфо� и гематоген�
ная диссеминации сопровождаются прогрессирова�
нием заболевания и возникновением очагов отсева.
Очаги отсева заживают или превращаются в потен�
циальный источник поздней реактивации.

ИммунопатологияИммунопатологияИммунопатологияИммунопатологияИммунопатология туберкулёзатуберкулёзатуберкулёзатуберкулёзатуберкулёза. Т�клетки, сенсиби�
лизированные к Аг M. tuberculosis, представляют цен�
тральное звено резистентности к микобактериям.
Клетки этого типа вызывают гибель микобактерий, а
небактерицидные системы этих клеток ингибируют
размножение возбудителя. Сенсибилизированные
T�лимфоциты оказывают стимулирующее влияние на
миграцию и фагоцитоз макрофагов.

ИммунныйИммунныйИммунныйИммунныйИммунный статусстатусстатусстатусстатус больных туберкулёзом определяют
в целях диагностики, прогноза заболевания и контро�
ля эффективности лечения. Между особенностями им�
мунологической реактивности организма и клинико�
�анатомическими характеристиками туберкулёза
существует прямая зависимость. При ограниченных, с
благоприятным течением и прогнозом (излечение в 100%
случаев) формах первичного, а также очагового и инфиль�
тративного туберкулёза соотношения Т� и B�лимфоцитов,
Т�хелперов и Т�супрессоров не нарушаются, как и функ�
ции макрофагов, Т� и B�клеток; выражена кожная реак�
ция ГЗТ. Прогрессирующее течение деструктивных форм
туберкулёза лёгких коррелирует с подавлением Т�клеточ�
ного иммунитета за счёт Т�хелперов: соотношение Т�хел�
перов к Т�супрессорам меняется в сторону супрессорных
клеток; функции макрофагов нарушаются. Интенсивность
кожной реакции ГЗТ снижается (гипоэргия) или отсут�
ствует полностью (анергия).

НаследственностьНаследственностьНаследственностьНаследственностьНаследственность приприприприпри туберкулёзетуберкулёзетуберкулёзетуберкулёзетуберкулёзе. Восприимчивость к
туберкулёзу и его течение связаны с генами системы
HLA. НLА�специфичность в этнических группах раз�
лична (например, у русских заболевание туберкулёзом
ассоциируется с Аг системы НLА DR — локус DR2 и
НLА В — локусы В5, В14, В17).

ГенетическиеГенетическиеГенетическиеГенетическиеГенетические системысистемысистемысистемысистемы белковбелковбелковбелковбелков кровикровикровикровикрови локусов GС, РGМ1,
Р1, СЗ, ТF и АСР1 участвуют в дифференциации боль�
ных туберкулёзом лёгких и практически здоровых лю�
дей. Фенотипы белков крови локусов GС, РGМ1, Р1,
СЗ, ЕSD и Нр связаны с клиническим течением, а фе�
нотипы локусов GС, РGМ1, Р1, СЗ, ЕSD и Нр прояв�
ляют связь с результатами лечения больных туберкулё�
зом лёгких. Наиболее информативные генетические
белковые локусы — GС, РGМ1, СЗ, Р1. Они сопряже�
ны с восприимчивостью к туберкулёзной инфекции,
особенностями клинического течения заболевания и
эффективности лечения. Вероятность благоприятного
течения туберкулёза лёгких больше при обнаружении
фенотипов РGМ1 (1А�1А); РGМ1 (1А�1В); Нр (2�1);
GС (1Р�18); СЗ (F�S); ЕDS (2�1) и меньше при выявле�
нии фенотипов РGМ (1А�2А); РGМ1 (1В�1В); Р1
(М2�М2); GС (2�2); СЗ (S�S); ЕSD (1�1). Хорошие ре�
зультаты лечения более вероятны при наличии фено�
типов GС (1F�1F), Нр (1�1); РGМ (2А�2А); СЗ (F�S);
ЕSD (2�1) и менее — при фенотипах РGМ1 (1А�2А);
Нр (2�2); Р1 (М2�М2); ЕSD (1�1); СЗ (S�S). Особый
интерес представляет выявление фенотипов РGМ1
(1А�2А); Р1 (М2�М2); СЗ (F�S), ЕSD (1�1); ЕSD (2�1),
позволяющих в определённой степени прогнозировать
тяжесть заболевания и эффективность лечения.

МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ ТКАНЕВЫХТКАНЕВЫХТКАНЕВЫХТКАНЕВЫХТКАНЕВЫХ ПРОЯВЛЕНИЙПРОЯВЛЕНИЙПРОЯВЛЕНИЙПРОЯВЛЕНИЙПРОЯВЛЕНИЙ ТУБЕРКУЛЕЗАТУБЕРКУЛЕЗАТУБЕРКУЛЕЗАТУБЕРКУЛЕЗАТУБЕРКУЛЕЗА

Наиболее типичное проявление туберкулёза — гра�
нулёма — скопление эпителиоидных и лимфоид�
ных клеток с примесью макрофагов и плазмоци�
тов, с наличием многоядерных гигантских клеток
Лангханса и казеозным некрозом в центре (рис. 4�10
на вклейке).

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления туберкулёзного воспаления в тканях мно�
гообразны: милиарные бугорки (гранулёмы), разно�
великие очаги, пневмония, каверны, язвы, свищи,
секвестры, экссудаты. Характер воспаления всегда

1
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смешанный (сочетание экссудативной и продук�
тивной реакций) и определяется фазой процесса.
Исход — фиброз, кальцификация, частичное рас�
сасывание. При прогрессировании процесса про�
исходит нарастание экссудативно�деструктивных
изменений. Распространённая деструкция и избыточ�
ный фиброз ведут к функциональным нарушениям
поражённого органа или системы.

ПатоморфозПатоморфозПатоморфозПатоморфозПатоморфоз туберкулёзатуберкулёзатуберкулёзатуберкулёзатуберкулёза — стойкое изменение кли�
нических и морфологических проявлений болезни
под влиянием каких�либо внешних или внутренних
факторов. Выделяют патоморфоз естественный, эво�
люционно�приспособительный и индуцированный.
Последний обусловлен изменениями внешней сре�
ды, связанными с производственными процессами
либо с лечебно�профилактическими мероприятия�
ми (последние вызывают «терапевтический» патомор�
фоз — разновидность индуцированного (рис. 4�11).

•  Патоморфоз туберкулёза формируется под воздей�
ствием многокомпонентной системы внешних и
внутренних факторов риска.

К группе внешних факторов риска относятся M. tuberculosis
с их особенностями, образ жизни (социально�экономи�
ческий фактор), среда обитания, лечебно�профилактичес�
кие мероприятия.

В группу внутренних факторов риска входят первич�
ные и вторичные иммунодефицитные состояния.

•  Патоморфоз туберкулёза характеризуется со�
вокупностью эпидемиологических, клиничес�
ких и патологоанатомических особенностей.

Эпидемиологические особенности туберкулёза в совре�
менных условиях отличает неблагоприятная динамика
эпидемиологических показателей, повышение роли эк�
зогенной инфекции и эпидемиологического значения

групп риска по отношению к заболеванию туберкулёзом,
особенности M. tuberculosis (лекарственная устойчивость,
появление микробных ассоциаций).

Особенности клинических проявлений туберкулёза — рост
острых, деструктивных и распространённых форм забо�
левания, снижение эффективности терапии, изменение
структуры контингентов и форм заболевания, рост числа
сопутствующих туберкулёзу болезней (особенно токси�
команий и ВИЧ�инфекции).

К патологоанатомическим особенностям патоморфоза ту�
беркулёза относят снижение патогенетической значимо�
сти реинфекта и развитие форм вторичного туберкулёза;
нарастание тканевых реакций, протекающих на основе ГНТ;
неполноценность репаративных процессов; преобладание
среди причин смерти прогрессирования туберкулёза; рост
ятрогенной патологии; трудности дифференциальной диаг�
ностики в связи с увеличением спектра гранулематозных за�
болеваний.

КККККЛИНИКОЛИНИКОЛИНИКОЛИНИКОЛИНИКО�����АНААНААНААНААНАТТТТТОООООМИМИМИМИМИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ФОРМЫФОРМЫФОРМЫФОРМЫФОРМЫ ТУБЕРКУЛЕЗТУБЕРКУЛЕЗТУБЕРКУЛЕЗТУБЕРКУЛЕЗТУБЕРКУЛЕЗААААА

ПервичныйПервичныйПервичныйПервичныйПервичный туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз (МКБ: A16.7 Первичный
туберкулёз органов дыхания без упоминания о
бактериологическом или гистологическом под�
тверждении).

Первичная туберкулёзная интоксикация — клини�
ческий синдром у детей и подростков, обусловлен�
ный первичной туберкулёзной инфекцией; проявля�
ется функциональными нарушениями при отсутствии
других клинических и рентгенологических проявле�
ний заболевания на фоне виража туберкулиновых ре�
акций.

Первичный туберкулёзный комплекс характеризу�
ется триадой: лёгочный пневмонический очаг (аф�
фект), лимфангит и регионарный лимфаденит (рис.
4�12 на вклейке).

•  ОсобенностиОсобенностиОсобенностиОсобенностиОсобенности течения:течения:течения:течения:течения: неосложнённое с исходом в за�
живление, осложнённое (прогрессирующее), переход
в хроническую форму.

Ðèñ. 4-11. Ïðè÷èííî-ñëåäñòâåííûå ñâÿçè ïðè òóáåðêóë¸çå è åãî ïàòîìîðôîçå.
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•  ВариантыВариантыВариантыВариантыВарианты прогрессирования:прогрессирования:прогрессирования:прогрессирования:прогрессирования: «локальное» (прогресси�
рующий первичный аффект или лимфожелезистый ком�
понент первичного комплекса), генерализация (лимфо�
генная, гематогенная, смешанная). С гематогенным
типом прогрессирования связано развитие туберкулёз�
ного менингита, а также генерализованного милиарно�
го туберкулёза.

•  Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения: трансформация первичного аффекта в ка�
верну, очаг типа туберкулёмы, казеозную пневмонию;
прорыв в плевру с развитием эмпиемы. С прогрессирую�
щим лимфаденитом связаны бронхолёгочные ослож�
нения, бронхиальные свищи, обструкция дыхательных
путей, аспирация патогенного материала с развитием
казеозной пневмонии, гипо� и гипервентиляция, разви�
тие ателектаза, фиброателектаза, бронхоэктазов, поли�
кистоза, а также туберкулёзного плеврита и перикарди�
та.

ХроническиХроническиХроническиХроническиХронически текущийтекущийтекущийтекущийтекущий первичныйпервичныйпервичныйпервичныйпервичный туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз воз�
никает при заживлении первичного аффекта и
прогрессирующем волнообразном течении ту�
беркулёзного воспаления в лимфожелезистом
компоненте первичного комплекса, а также при
развитии «первичной лёгочной чахотки».

•  ПараспецифическиеПараспецифическиеПараспецифическиеПараспецифическиеПараспецифические реакцииреакцииреакцииреакцииреакции в тканях, типичные для
хронического первичного туберкулёза, протекают на
основе ГНТ и ГЗТ, проявляются диффузно�узловой
пролиферацией лимфоцитов и макрофагов, гипер�
пластическими процессами в кроветворной ткани,
фибриноидными изменениями соединительной тка�
ни и стенок артериол, диспротеинозом. Параспеци�
фические реакции — анатомический эквивалент «ма�
сок» туберкулёза. Типичный пример «маски» —
поражение суставов — ревматизм Понсе.

•  РепаративныеРепаративныеРепаративныеРепаративныеРепаративные процессыпроцессыпроцессыпроцессыпроцессы в очагах первичного комп�
лекса протекают в сроки до 4 лет после инфициро�
вания и заболевания. Обратному развитию прежде
всего подвергаются лёгочный аффект, затем плев�
ральный выпот и лёгочные очаги отсева. Дольше
всего активность процесса сохраняется во внутри�
грудных лимфатических узлах. Морфологически: рас�
сасывание перифокального воспаления, смена экс�
судативной тканевой реакции на продуктивную с
инкапсуляцией очагов специфического воспаления.
Казеозные массы уплотняются вследствие дегидра�
тации, обызвествляются и оссифицируются. Зажив�
ший первичный аффект обозначается как очаг Гона.
На месте туберкулёзного лимфангита формируется
фиброзный тяж.

ВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённый туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз (МКБ: P37 Врождён�
ный туберкулёз) определяют как внутриут�
робное инфицирование при туберкулёзном
децидуите, плацентите или милиарном туберку�
лёзе матери; развитие первичного заболевания
при аспирации инфицированных околоплодных
вод или вследствие дыхания «рот в рот» лицом,
осуществляющим родовспоможение (при оказа�
нии реанимационной помощи новорождённо�
му).

При проникновении M. tuberculosis через плаценту и пу�
почную вену крупные очаги казеоза формируются в

печени, селезёнке, сочетаются с гематогенной генерали�
зацией.

При аспирации патогенного материала в лёгких новорож�
дённого развиваются множественные бронхиолоальвео�
лярные очаги некроза с неспецифической перифокаль�
ной воспалительной реакцией, некротические очаги
находят в регионарных лимфатических узлах. ЖКТ: в про�
явлениях туберкулёзного воспаления также преобладают
некротические изменения.

ВакцинацияВакцинацияВакцинацияВакцинацияВакцинация БЦЖБЦЖБЦЖБЦЖБЦЖ (МКБ: Y58.0 Вакцина БЦЖ). В
профилактике туберкулёза (защита против первич�
ной туберкулёзной инфекции с опасностью гене�
рализации) важная роль принадлежит вакцинации
и ревакцинации, протективный эффект составляет
80%. В России вакцинацию проводят всем ново�
рождённым (при отсутствии противопоказаний)
вакциной БЦЖ�М. Детей школьного возраста ре�
вакцинируют трижды. Вакцина вводится внутри�
кожно на границе верхней и средней трети плеча.
Спустя 4–6 нед прививочная реакция проявляется
появлением инфильтрата размером 5–10 мм, с ко�
рочкой в центре, или пустулы. Спустя 2–4 мес об�
разуется поствакцинальный рубчик.

•  ПротивопоказанияПротивопоказанияПротивопоказанияПротивопоказанияПротивопоказания к вакцинации: недоношенность (при
массе тела менее 2000 г), внутриутробная инфекция,
гнойно�септические заболевания, гемолитическая
болезнь, родовая травма с неврологическими симп�
томами, острые заболевания.

•  ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения после вакцинации (отмечаются у 0,02%
привитых): язвы, инфильтраты, подкожные холодные
абсцессы, регионарные лимфадениты, келоидные руб�
цы, остеомиелит, генерализация (нередко в форме
генерализованных лимфоаденопатий).

•  МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления вакцинального процесса
и его осложнений в основном идентичны проявлени�
ям туберкулёзного воспаления: формируются эпите�
лиоидно�макрофагальные гранулёмы с гигантскими
многоядерными клетками и казеозные очаги с грану�
ляционным валом. При неосложнённом течении вак�
цинального процесса во внутренних органах (лимфа�
тические узлы, печень, селезёнка, лёгкие) привитых
детей в течение нескольких лет после вакцинации воз�
можно выявление единичных эпителиоидно�клеточных
гранулём без некроза.

ГематогенныйГематогенныйГематогенныйГематогенныйГематогенный туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз

Гематогенный туберкулёз — послепервичный —
развивается на базе очагов отсева первичной
инфекции. Выделяют 3 формы гематогенного
туберкулёза: генерализованный, с преимуществен�
ным поражением лёгких, с преимущественно внелё�
гочными поражениями.

Генерализованный гематогенный туберкулёз про�
текает в форме острейшего туберкулёзного
сепсиса (тифобациллёз Ландузи), острого
общего милиарного и острого общего круп�
ноочагового туберкулёза.
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Гематогенный туберкулёз с преимущественным по�
ражением лёгких может быть острым и хроничес�
ким  (рис. 4�13 и 4�14 на вклейке).

Острый вариант проявляется интенсивным высыпанием в
лёгких (особенно в верхних их отделах) мелких просовид�
ных бугорков. При хроническом варианте туберкулёзные
очаги разнотипны, часть из них подвергается рубцеванию.

Особенности проявлений хронического гематогенного (дис�
семинированного) туберкулёза: кортико�плевральная ло�
кализация, симметричность поражений, преобладание про�
дуктивной тканевой реакции, низкая наклонность к распаду,
наличие тонкостенных, «очковых» каверн, развитие пнев�
москлероза, лёгочного сердца, эмфиземы, наличие внелё�
гочного туберкулёзного очага.

Прогрессирующее течение хронического диссеминирован�
ного туберкулёза через фазу инфильтративной вспышки
может привести к развитию казеозной пневмонии и ка�
вернозному туберкулёзу.

Гематогенный туберкулёз с преимущественно вне�
лёгочными поражениями

ТТТТТуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзный менингит менингит менингит менингит менингит (МКБ: A17+ Туберкулёз
нервной системы) — туберкулёзное воспаление
оболочек мозга — развивается как самостоятель�
ная форма или при обострении туберкулёза других
локализаций, чаще лёгочного. Проникновение M.
tuberculosis в оболочки мозга и его ткань происхо�
дит при нарушении гематоэнцефалического барье�
ра.

МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления туберкулёзного менинги�
та: отёк мягкой мозговой оболочки, фибриноидный
некроз сосудов и васкулиты, наличие туберкулёзных
гранулём и очагов некроза в мягкой мозговой оболоч�
ке, развитие туберкулёзного воспаления в эпендиме и
сосудистых сплетениях головного мозга, распростра�
нение туберкулёзного воспаления с оболочек мозга на
его ткань, возможно развитие инфарктов мозга.

Классификация:Классификация:Классификация:Классификация:Классификация: базальный туберкулёзный менингит,
конвекситальный туберкулёзный менингит, туберку�
лёзный менингоэнцефалит, туберкулёзный церебро�
спинальный лептопахименингит.

Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения: острая и хроническая гидроцефалия на
основе нарушения циркуляции ликвора вследствие
фиброза мягких мозговых оболочек и облитерации
межжелудочковых апертур, образование кальцинатов
в ткани головного мозга, развитие несахарного диа�
бета, гипогонадизм.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Локализация процесса определя�
ет тяжесть клинических проявлений: менингеальная
симптоматика, нарушение черепно�мозговой иннерва�
ции, вегетативные расстройства, гидроцефалия.

ЛабораторныеЛабораторныеЛабораторныеЛабораторныеЛабораторные показателипоказателипоказателипоказателипоказатели. В ликворе повышено содер�
жание белка (1,5–2%), выражен лимфоцитарно�ней�
трофильный плеоцитоз (500–700 клеток в 1 мл), сни�
жено содержание сахара и хлоридов, M. tuberculosis
находят у 20–25% больных.

ТуберкулёмаТуберкулёмаТуберкулёмаТуберкулёмаТуберкулёма мозгамозгамозгамозгамозга (МКБ: A17.8+ Туберкулёз
нервной системы других локализаций. МКБ:

G07* Внутричерепной и внутрипозвоночный абс�
цессы и гранулёма при болезнях, классифициро�
ванных в других рубриках) — очаг творожистого не�
кроза (с возможной кальцификацией), окружённый
грануляционно�фиброзной капсулой; возникает
гематогенно в фазу диссеминации туберкулёза дру�
гих локализаций, встречается независимо от возра�
ста больных, может быть множественной, ослож�
няется развитием менингита.

ТТТТТуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёз костейкостейкостейкостейкостей иииии сусусусусуставовставовставовставовставов (МКБ: A18.0+ Тубер�
кулёз костей и суставов) возникает на основе гема�
тогенного отсева периода первичной инфекции.
Первое морфологическое проявление процесса —
развитие очага туберкулёзного остеомиелита, в
дальнейшем увеличивающегося, подвергающегося
деструкции с секвестрацией или формированием
костной каверны.

ФормыФормыФормыФормыФормы поражения:поражения:поражения:поражения:поражения: туберкулёзный спондилит, туберку�
лёзный коксит, туберкулёзный гонит, туберкулёзный
олеит, туберкулёз суставов кисти, стопы и др.

ФазыФазыФазыФазыФазы процесса:процесса:процесса:процесса:процесса: преартритическая (преспондилитичес�
кая), артритическая (спондилитическая), постартри�
тическая (постспондилитическая). Возможно вторич�
ное вовлечение в патологический процесс синовиальных
оболочек, суставной капсулы.

Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения: деформация, спинальные расстройства, раз�
витие свищей, абсцессов, локализация которых зависит
от уровня поражённых позвонков, амилоидоза. В исхо�
де заболевания — артрозы.

ТТТТТуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёз органоворгановоргановоргановорганов мочевыделительноймочевыделительноймочевыделительноймочевыделительноймочевыделительной системысистемысистемысистемысистемы
(МКБ: A18.1+ Туберкулёз мочеполовых орга�
нов) занимает первое место среди внелёгоч�
ных локализаций. Основной путь развития —
гематогенный. Спектр проявлений: от тубер�
кулёзной гранулёмы до полного разрушения
органа. По локализации и тяжести туберкулёз�
ного процесса выделяют следующие варианты
поражения.

ТуберкулёзТуберкулёзТуберкулёзТуберкулёзТуберкулёз почек:почек:почек:почек:почек: милиарный туберкулёз, очаговый ту�
беркулёз, туберкулёз почечного сосочка (папиллит), ка�
вернозный туберкулёз, туберкулёзный пионефрит (одно
из его проявлений — «замазкообразная», «мёртвая» поч�
ка), туберкулёзный инфаркт почек; туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз моче�моче�моче�моче�моче�
точникаточникаточникаточникаточника (милиарный, инфильтративно�язвенный, ка�
зеозный); туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз мочевогомочевогомочевогомочевогомочевого пузыряпузыряпузыряпузыряпузыря (очаговый,
язвенный, рубцовый).

Репаративные процессы при туберкулёзе мочеполовых ор�
ганов несовершенны. Фиброз очагов поражения приво�
дит к тяжёлым посттуберкулёзным изменениям — урете�
рогидронефротической трансформации, присоединению
неспецифического воспалительного процесса с наруше�
нием или утратой функции почки (сопровождается ХПН).
Возможно развитие нефролитиаза. Выраженные деструк�
тивные формы нефротуберкулёза, осложнённые пора�
жением мочевых путей, характеризуются высокой инва�
лидизацией (до 30%).

1

1
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ТТТТТуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёз половыхполовыхполовыхполовыхполовых органоворгановоргановоргановорганов ууууу мужчинмужчинмужчинмужчинмужчин (МКБ:
A18.1+ Туберкулёз мочеполовых органов). Основ�
ной путь поражения — гематогенный. Важное
значение имеют также контактный и внутрипрото�
ковый пути заражения. Обычно процесс возникает в
хвостовом отделе придатка яичка. Поражение само�
го яичка и семявыносящего протока носит вторич�
ный характер. Туберкулёзный простатит часто со�
четается с эпидидимитом, деферентитом
(воспаление семявыносящего протока), туберкулё�
зом почек; может быть изолированным, т.е. иметь
гематогенное происхождение.

МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические измененияизмененияизмененияизмененияизменения при туберкулёзе половых
органов принципиально не отличаются от проявлений
специфического процесса других локализаций. Выраже�
на наклонность к деструкции с формированием свищей.

ДифференциальнуюДифференциальнуюДифференциальнуюДифференциальнуюДифференциальную диагностикудиагностикудиагностикудиагностикудиагностику чаще всего проводят с
неспецифическими воспалительными (например, хла�
мидиоз, гонорея) и онкологическими заболеваниями
половых органов.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: гематогенная генерализация, развитие сви�
щей, при двухстороннем туберкулёзном эпидидимите —
бесплодие.

ТТТТТуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёз половыхполовыхполовыхполовыхполовых органоворгановоргановоргановорганов ууууу женщинженщинженщинженщинженщин (МКБ:
A18.1+ Туберкулёз мочеполовых органов) может раз�
виваться в любом возрасте. Как правило, его начало
связано с периодом диссеминации первичного ту�
беркулёза в детстве или юности. Чаще всего пора�
жаются маточные трубы с развитием милиарного,
очагового процессов (до 100%) и эндометрий (до
40%) в форме очагового, тотального поражений и
метроэндометрита. Реже в туберкулёзное воспале�
ние вовлекаются яичники, шейка матки, вульва, вла�
галище.

Для диагностики широко применяют провокационную ту�
беркулиновую пробу. Высеваемость M. tuberculosis при
туберкулёзе половых органов (менструальная кровь, со�
скобы, аспираты) обычно не превышает 10%.

Основное осложнение при туберкулёзе половых органов
— бесплодие (наблюдается у более 90% больных жен�
щин). Первичным бесплодием страдают 85–90%, вто�
ричным — 10–15% больных. Восстановление детород�
ной функции затруднено вследствие необратимого
фиброза маточных труб при поздней диагностике забо�
левания.

ТТТТТуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёз кожикожикожикожикожи иииии подкожнойподкожнойподкожнойподкожнойподкожной клетчаткиклетчаткиклетчаткиклетчаткиклетчатки (МКБ:
A18.4 Туберкулёз кожи и подкожной клетчатки) свя�
зан с первичной туберкулёзной инфекцией и воз�
никает большей частью гематогенно. В основе раз�
вития клинических проявлений нередко лежит
активация очагов скрытой туберкулёзной инфек�
ции, особенно в казеозных лимфатических узлах
(источник бактериемии и сенсибилизации). Ту�

беркулёзное поражение кожи может возникнуть как
первичное при инокуляции микобактерий и как
«послепервичное» при контакте с патогенным ма�
териалом.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая классификацияклассификацияклассификацияклассификацияклассификация форм туберкулёза не со�
впадает с патогенетическими представлениями о перио�
дах развития болезни.

К первичным формам туберкулёза кожи относят пер�
вичный туберкулёзный аффект, острый милиарный
туберкулёз, скрофулодерму (первичную и вторичную),
или колликвативный туберкулёз.

Диссеминированными формами считают уплотнённую
эритему, папулонекротический туберкулёз, рассеян�
ный милиарный туберкулёз лица, розацеоподобный
туберкулёз Левандовского, лихеноидный туберкулёз
(«лишай золотушных»), фунгозный туберкулёз.

Вторичные формы туберкулёза включают туберкулёз�
ную волчанку (плоская, гипертрофическая, язвен�
ная), милиарно�язвенный туберкулёз.

МорфологическиМорфологическиМорфологическиМорфологическиМорфологически туберкулёз кожи характеризуется на�
личием туберкулёзных гранулём и очагов казеозного
некроза, нередко в сочетании с продуктивными вас�
кулитами. Воспалительный процесс локализуется как
в верхних слоях дермы, так и в подкожно�жировой
клетчатке. При эксфолиативных и псориазоформных
разновидностях туберкулёза выражены акантоз и ги�
перкератоз, при веррукозных поражениях — гипер�
кератоз и папилломатоз. При колликвативном тубер�
кулёзе в подкожно�жировой клетчатке формируется
специфический холодный абсцесс. При морфологи�
ческом исследовании наиболее информативно иссле�
дование биоптата кожи с элементом поражения при
сроках существования последнего в 1,5–2 мес, по�
скольку ранее в очаге поражения преобладают прояв�
ления неспецифического процесса.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы туберкулёза кожи. Уродующий характер имеют
рубцы при опухолевидной и ранней инфильтратив�
ной волчанке. Характерна особенность люпом — спо�
собность рецидивировать в рубцах. В волчаночных
рубцах возможно развитие рака (люпус�карцинома).

АААААбдоминальныйбдоминальныйбдоминальныйбдоминальныйбдоминальный туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз (МКБ: A18.3 Туберку�
лёз кишечника, брюшины и брыжеечных лимфа�
тических узлов) — клиническое понятие, включа�
ющее туберкулёз кишечника, туберкулёзный
мезаденит и туберкулёзный перитонит. В современ�
ных условиях указанная форма характеризуется ос�
тротой клинических синдромов, требующей хирур�
гического вмешательства.

ТТТТТуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзный перитонитперитонитперитонитперитонитперитонит (туберкулёз брюшины) воз�
никает чаще всего гематогенным путём при наличии ту�
беркулёза других органов и как вторичный — при язвен�
ном туберкулёзе кишечника. Клинические варианты
туберкулёзного перитонита: бугорковый, экссудативный,
слипчивый, экссудативно�слипчивый, казеозно�язвен�
ный.

ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления туберкулёзного перитонита —
гранулематозные высыпания на брюшине, фибри�
нозный выпот, развитие массивных сращений, по�
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явление осумкованного экссудата или масс творожис�
того некроза.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения туберкулёзного перитонита: кишечная не�
проходимость, свищи, кровотечение, асцит, амилои�
доз.

ТТТТТуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёз глазглазглазглазглаз (МКБ: A18.5+ Туберкулёз глаза) по
генезу и клинико�анатомической характеристике
подразделяют на 2 группы поражений: аллергичес�
кие, параспецифические с поражением оболочек
глаза (отёк, лимфоплазмоклеточная и гистиолим�
фоцитарная инфильтрация, возможна примесь
эозинофилов) и туберкулёзные с развитием спе�
цифических гранулём.

Формы туберкулёзно�аллергических поражений глаз:
фликтенулёзные кератит, конъюнктивит, кератоконъюн�
ктивит, эписклерит, ирит, иридоциклит, хориоидит.

Формы туберкулёза глаз: кератит, конъюнктивит, скле�
рит, ирит, увеит, кератоувеит, хориоидит, хориорети�
нит, панофтальмит, неврит зрительного нерва.

Основные проявления туберкулёзного воспаления — ми�
лиарный, очаговый и диффузно�очаговый процессы.

Туберкулёз глаз у 22% больных сочетается с другими
локализациями заболевания.

ВторичныйВторичныйВторичныйВторичныйВторичный туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз

Вторичный (реинфекционный, послепервичный)
туберкулёз (МКБ: A15 Туберкулёз органов дыха�
ния, подтверждённый бактериологически и гис�
тологически. МКБ: A16 Туберкулёз органов ды�
хания, не подтверждённый бактериологически
или гистологически) развивается в лёгких взрос�
лого человека, ранее перенёсшего первичную ин�
фекцию. Основной путь прогрессирования: ин�
траканаликулярный (бронхи, кишечник), реже
контактный и гематогенный. Лёгочные очаги
вторичного туберкулёза имеют эндогенное про�
исхождение: возникают в результате реактива�
ции очагов отсева периода первичной инфекции
при трансформации аттенуированных персисти�
рующих M. tuberculosis в патогенные формы.

ОчаговыйОчаговыйОчаговыйОчаговыйОчаговый туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз лёгкихлёгкихлёгкихлёгкихлёгких характеризуется на�
личием в кортикальных отделах лёгких одиноч�
ных или множественных очагов диаметром до
1 см и общей протяжённостью лёгочных изме�
нений до 2 сегментов.

В зависимости от фазы процесса выделяют мягкооча�
говый туберкулёз (рис. 4�15 на вклейке) — фокус казе�
озной пневмонии (очаг реинфекта Абрикосова) и фиброз�
но�очаговый туберкулёз (очаги Ашоффа–Пуля).

Очаговый туберкулёз может быть самостоятельной фор�
мой заболевания или вариантом заживления инфильт�
ративного, фиброзно�кавернозного и гематогенного ту�
беркулёза лёгких.

ИнфильИнфильИнфильИнфильИнфильтративныйтративныйтративныйтративныйтративный туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз — очаг туберкулёз�
ной пневмонии с казеификацией в центре (так на�
зываемый ранний подключичный инфильтрат Ас�
сманна–Редекера). Фокус казеификации ограничен
широкой зоной перифокального серозного экссу�
дативного воспаления (рис. 4�16 на вклейке). Ин�
фильтративный туберкулёз возникает в результате
прогрессирования раннего очагового процесса или
реактивации старых туберкулёзных изменений.

Клинико�рентгенологические вариантыКлинико�рентгенологические вариантыКлинико�рентгенологические вариантыКлинико�рентгенологические вариантыКлинико�рентгенологические варианты инфильтратив�
ного туберкулёза: облаковидный, круглый, лобит, лобу�
лярный.

ТТТТТечение:ечение:ечение:ечение:ечение: прогрессирующее, волнообразное, с деструкци�
ей и переходом в казеозную пневмонию или каверноз�
ный туберкулёз и инволютивное, с рассасыванием вос�
палительных очагов, их инкапсуляцией, формированием
туберкулёмы, фиброза или цирроза сегмента или доли
лёгкого.

ТТТТТуберкулёмауберкулёмауберкулёмауберкулёмауберкулёма — очаг инкапсулированного казеоза,
величиной более 1 см, результат инволюции ин�
фильтративного туберкулёза или заполнения, «бло�
кирования» каверны (рис. 4�17 на вклейке).

ВидыВидыВидыВидыВиды туберкулёмтуберкулёмтуберкулёмтуберкулёмтуберкулём: по структуре (гомогенная [казеома],
слоистая, конгломератная); по количеству (солитарная,
множественные); по величине (малая [1–2 см в диа�
метре], средняя [2–4 см], большая [4–6 см], гигантская
[больше 6 см]). Дифференциальную диагностику про�
водят с опухолями, особенно раком лёгкого, пороками
развития, мицетомой.

ТТТТТуберкулёзнаяуберкулёзнаяуберкулёзнаяуберкулёзнаяуберкулёзная (казеознаяказеознаяказеознаяказеознаяказеозная) пневмонияпневмонияпневмонияпневмонияпневмония (рис. 4�18 на
вклейке) этиологически чаще всего связана с про�
грессированием инфильтративного туберкулёза, ха�
рактеризуется казеификацией перифокального вос�
паления.

В развитии казеозной пневмонии особое значение имеет
первичное или повторное инфицирование лекарствен�
но�устойчивыми микобактериями с повышенной ви�
рулентностью, а также стрессовые ситуации, голодание,
иммуносупрессивная терапия. Казеозная пневмония
также может быть связана с прогрессированием пер�
вичного лёгочного аффекта и крупноочаговой диссе�
минацией при гематогенном туберкулёзе.

Как осложнениеосложнениеосложнениеосложнениеосложнение казеозная пневмония развивается при
аспирации крови, масс казеоза (кавернозный и первич�
ный туберкулёз), при прогрессировании кавернозного
туберкулёза в перикавернозной зоне. Объём поражения
при казеозной пневмонии — от лёгочного ацинуса до
доли лёгкого.

КавернозныйКавернозныйКавернозныйКавернозныйКавернозный туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз (рис. 4�19 и 4�20 на вклей�
ке) формируется из прогрессирующих форм тубер�
кулёза лёгких с распадом — инфильтративного, ка�
зеозной пневмонии, гематогенного, очагового,
первичного («первичная лёгочная чахотка»). По
характеру клинического течения и структуре стен�

1

1

1

1

1

1



114114114114114 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 4

ки каверны различают острый кавернозный и хро�
нический (фиброзно�кавернозный) туберкулёз.

СтенкаСтенкаСтенкаСтенкаСтенка остройостройостройостройострой каверныкаверныкаверныкаверныкаверны имеет широкий внутренний казе�

озный слой, сливающийся с перифокальной внешней зо�

ной специфической и неспецифической пневмонии (слои

специфических грануляций и фиброза выражены слабо).

СтенкаСтенкаСтенкаСтенкаСтенка хроническойхроническойхроническойхроническойхронической каверныкаверныкаверныкаверныкаверны (при фиброзно�каверноз�
ном туберкулёзе) имеет четырёхслойное строение: слой

казеоза, слой специфических и неспецифических грануля�

ций и фиброзной ткани. В состав стенки входят дрениру�

ющие бронхи.

В перикавернозной зоне — перифокальное воспаление,

очаги бронхогенной диссеминации. Внутренняя по�

верхность неровная (облитерированные бронхи и со�

суды). Хроническая каверна имеет неправильную фор�

му. В лёгких может сформироваться система каверн.

Бактериальная популяция в стенке каверны достигает

1010–1012 микобактерий в 1 мм3 некротического мате�

риала. Прогрессирование процесса при фиброзно�ка�
вернозном туберкулёзе происходит за счёт перифо�

кального воспаления и бронхогенной диссеминации с

развитием ацинозных и лобулярных очагов специфи�

ческой пневмонии и каверн в нижних отделах лёгких.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения фиброзно�кавернозного туберкулёза.

Специфические: казеозная пневмония, туберкулёз брон�
хов и кишечника, бронхиальные и торакальные сви�
щи, туберкулёзная эмпиема.

Неспецифические: лёгочное кровотечение, спонтанный
пневмоторакс, лёгочное сердце, амилоидоз, спектр
тяжёлых структурно�функциональных нарушений
ряда органов и систем.

ЦирротическийЦирротическийЦирротическийЦирротическийЦирротический туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз лёгкихлёгкихлёгкихлёгкихлёгких (рис. 4�21 на
вклейке) развивается на основе фиброзно�кавер�
нозного, хронического гематогенного, реже ин�
фильтративного и туберкулёза плевры; характери�
зуется (при сохранении активности
туберкулёзного процесса) мощным развитием со�
единительной ткани, наличием очагов казеоза,
бронхоэктазов, эмфиземы, плевральных сраще�
ний.

Цирротический туберкулёз может быть одно� и двухсто�
ронним, сегментарным, лобарным, тотальным.

Цирротический туберкулёз не следует смешивать с цирро�
зами лёгких в исходе клинического излечения туберкулёза
с утратой проявлений активности специфического воспа�
ления. При наличии хронических каверн процесс следует
трактовать как фиброзно�кавернозный туберкулёз с цир�
ротической деформацией.

Основные осложнения:осложнения:осложнения:осложнения:осложнения: лёгочно�сердечная недостаточ�
ность, амилоидоз.

ТТТТТуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзный плевритплевритплевритплевритплеврит (МКБ: A15.6 Туберкулёз�
ный плеврит, подтверждённый бактериологически
и гистологически) чаще всего сочетается с первич�

ным туберкулёзным комплексом, бронхоадени�
том, гематогенной, инфильтративной, каверноз�
ной формами туберкулёза. Как проявление пер�
вичной туберкулёзной инфекции может
сопровождаться развитием фликтен, узловатой
эритемы, полиартрита. Экссудат по характеру
может быть серозным, серозно�фибринозным, ге�
моррагическим, серозно�геморрагическим, гной�
ным, гнойно�казеозным, редко встречается так на�
зываемый «холестериновый плеврит». Наряду с
экссудатом в плевре возможна диссеминация раз�
нотипных туберкулёзных очагов. Туберкулёз плев�
ры с гнойным экссудатом (эмпиема) обусловлен
пневмотораксом, прорывом в плевральную по�
лость каверны или наличием бронхоплеврально�
го свища после оперативного вмешательства. Затяж�
ное течение туберкулёза плевры сопровождается
развитием пневмоцирроза, фибротораксом, де�
формацией грудной клетки.

СиликотуберкулёзСиликотуберкулёзСиликотуберкулёзСиликотуберкулёзСиликотуберкулёз (МКБ: J65 Пневмокониоз, свя�
занный с туберкулёзом) — сложное сочетанное за�
болевание, при котором силикоз «осложняется» при�
соединением туберкулёза. В основе развития
заболевания лежат иммунные механизмы (как след�
ствие воздействия пыли с двуокисью кремния и воз�
будителя туберкулёза).

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Основа поражений — фиб�
розно�гиалиновые узелки и силикотуберкулёзные не�
кротические очаги с периферическим соединитель�
но�тканным валом различной степени зрелости и
гиалинозом. Некротические очаги сливаются, сопро�
вождаются бронхогенным распространением, образо�
ванием каверн. В силикотуберкулёзных очагах деструк�
тивные изменения могут сочетаться с кальцификацией.
Снижение концентрации производственной пыли от�
разилось на тяжести клинико�анатомических форм: от�
мечено появление «изолированных» форм силикоту�
беркулёза.

МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические формыформыформыформыформы силикотуберкулёзасиликотуберкулёзасиликотуберкулёзасиликотуберкулёзасиликотуберкулёза: изолирован�
ный силикотуберкулёзный лимфаденит, диссемини�
рованный силикотуберкулёз, казеозная пневмония,
очаговый силикотуберкулёз, силикотуберкулёма, кон�
гломератный силикотуберкулёз, деструктивный (кавер�
нозный) силикотуберкулёз.

Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения: пневмосклероз, эмфизема лёгких, лёгоч�
ное сердце.

ТуберкулёзТуберкулёзТуберкулёзТуберкулёзТуберкулёз иииии сочетаннаясочетаннаясочетаннаясочетаннаясочетанная патологияпатологияпатологияпатологияпатология

ВИЧ�инфекцияВИЧ�инфекцияВИЧ�инфекцияВИЧ�инфекцияВИЧ�инфекция. ВИЧ�инфицированные лица — группа
риска по отношению к развитию туберкулёза. Осо�
бенности проявления туберкулёза у ВИЧ�инфициро�
ванных и больных СПИДом: преобладание экссуда�
тивного типа тканевой реакции, частое развитие
внутригрудных аденопатий с перфорацией, развити�
ем медиастинита и перикардита. Часто возникают
инфильтративные и пневмонические процессы зна�
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чительной протяжённости и с образованием каверн, ге�
нерализация туберкулёзной инфекции.

СахарныйСахарныйСахарныйСахарныйСахарный диабетдиабетдиабетдиабетдиабет (СД). У больных СД чаще всего разви�
вается инфильтративный туберкулёз с быстрым разви�
тием казеозного некроза и последующей массивной ка�
вернизацией. Эффективность лечения больных
значительно ниже, чем при отсутствии диабета.

ХроническиеХроническиеХроническиеХроническиеХронические неспецифическиенеспецифическиенеспецифическиенеспецифическиенеспецифические заболеваниязаболеваниязаболеваниязаболеваниязаболевания лёгкихлёгкихлёгкихлёгкихлёгких.
ХНЗЛ при различных формах туберкулёза связаны с ос�
таточными посттуберкулёзными изменениями — раз�
витием пневмосклероза, обструктивными бронхопа�
тиями, присоединением бронхиальной астмы. Лица с
остаточными изменениями после излеченного тубер�
кулёза входят в группу риска по отношению к разви�
тию рака лёгкого.

АлкоголизмАлкоголизмАлкоголизмАлкоголизмАлкоголизм. У больных туберкулёзом и алкоголизмом
проведение химиопрофилактики и химиотерапии за�
трудняют (в числе прочих причин) наличие алкоголь�
ного гепатита и подавление мукоцилиарного клиренса.
Среди таких больных выше лекарственная устойчивость,
полирезистентность микобактерий, чаще развивается
лекарственная непереносимость.

МножественныеМножественныеМножественныеМножественныеМножественные сопутствующиесопутствующиесопутствующиесопутствующиесопутствующие заболеваниязаболеваниязаболеваниязаболеваниязаболевания (до девяти)
выявляются у больных туберкулёзом лиц без опреде�
лённого места жительства. Основные из них: хроничес�
кий алкоголизм (до 100%), заболевания ССС (86,4%),
почек (87,5%), неспецифические воспалительные забо�
левания лёгких (77,3%) и печени (63,3%). Причины смер�
ти таких больных — прогрессирующий диссеминиро�
ванный туберкулёз, туберкулёзная пневмония,
фиброзно�кавернозный туберкулёз.

ЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли. Туберкулёз — частая причина
смерти онкологических больных, особенно при лим�
фопролиферативных заболеваниях.

НозокомиальныйНозокомиальныйНозокомиальныйНозокомиальныйНозокомиальный туберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёзтуберкулёз

Нозокомиальный (внутрибольничный и пенитенци�
арный, т.е. наблюдаемый в условиях заключения) ту�
беркулёз развивается вследствие инфицирования
при контакте с бациллярными больными, операци�
онным и аутопсийным материалами. Заболеваемость
сотрудников прозектур — группы наибольшего рис�
ка заражения — в 11 раз превосходит средний стати�
стический показатель. Ежегодный риск заболевания
туберкулёзом персонала медицинских учреждений
зависит от числа госпитализированных больных и
составляет 0,2–10%.

ЯтрогенииЯтрогенииЯтрогенииЯтрогенииЯтрогении приприприприпри туберкулёзетуберкулёзетуберкулёзетуберкулёзетуберкулёзе

В группу ятрогений (Y40�Y84 Осложнения терапев�
тических и хирургических воздействий —ятроге�
нии) при туберкулёзе входят следующие состояния.

Прогрессирование туберкулёза при поздней или ошибоч�
ной диагностике и неадекватной терапии.

Развитие поствакцинального туберкулёза при нарушении
показаний к проведению вакцинации.

Заражение туберкулёзом в госпитальных условиях при пе�
реливании крови от донора с туберкулёзной бактериеми�
ей (при активно текущем туберкулёзе), при транспланта�
ции инфицированного органного или тканевого материала,
инцизионным путём.

ОстаточныеОстаточныеОстаточныеОстаточныеОстаточные измененияизмененияизмененияизмененияизменения после излеченного туберку�
лёза (B90 Отдалённые последствия туберкулёза) вклю�
чают различной протяжённости поля фиброза с каль�
цифицированными очагами казеоза («туберкулёзный
архив»), кальцинаты в лимфоузлах, рубцы на месте
заживающих каверн, остаточные посткавернозные по�
лостные образования, пневмосклероз, плевропнев�
москлероз, цирроз, бронхоэктазы, последствия опе�
рационных вмешательств (рис. 4�22 на вклейке).

ДополнительнаяДополнительнаяДополнительнаяДополнительнаяДополнительная литературалитературалитературалитературалитература
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Перельмана. – М.: ГЭОТАР МЕДИЦИНА, 1999.
Внелёгочный туберкулёз / Под ред. А.В. Васильева. СПб.,

2000.
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ÍÅÒÓÁÅÐÊÓËÅÇÍÛÅ ÌÈÊÎÁÀÊÒÅÐÈÎÇÛ

Нетуберкулёзные микобактериозы (МКБ: А31 Ин�
фекции, вызываемые другими микобактериями) —
группа инфекционных заболеваний человека и жи�
вотных, вызываемых низковирулентными патоген�
ными или условно�патогенными микобактериями,
распространёнными повсеместно и устойчивыми к
противотуберкулёзной терапии. Термин «нетуберку�
лёзные микобактериозы» самостоятельного нозоло�
гического значения не имеет.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии эпидемиологияэпидемиологияэпидемиологияэпидемиологияэпидемиология. Нетуберкулёзные
условно�патогенные микобактерии представлены 4
группами:

•  фотохромогенные (культура приобретает окраску на
свету) — M. kansasi, M. marinum, M. simiae;

•  скотохромогенные (культура приобретает окраску в
темноте) — M. scrofulaceum, M. szulgae, M. gordonae,
M. flavescens;

•  нехромогенные — не пигментируются или окраска куль�
туры не зависит от освещения — M. avium�intracellulare,
M. xenopi (scotochom), M. ulcerans, M. gastri, M. terrae,

1
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M. triviale, M. malmoense, M. haemophilum, M.
genavense;

•  быстро (от 3 до 7 дней) растущие — M. fortuitum, M.
chelonae, M. smegmatis.

M. avium и M. intracellulare нередко формируют комплекс
(M. avium�intracellulare), обозначаемый как «комплекс M.
avium» (MAC). Эта микробная ассоциация при СПИДе
может привести к генерализации микобактериоза. По час�
тоте выделения микобактерий из патогенного материала
первое место (до 65%) занимает
M. tuberculosis, затем следуют MAC, M. fortuitum, M. kan�
sasi и M. scrofulaceum. Микобактерии обнаруживаются в
почве, воде, часть — в организме животных (скот), птиц,
рыб. Основные группы риска к нетуберкулёзным мико�
бактериозам — лица с иммунодефицитами (при количе�
стве лимфоцитов CD4+ ниже 50/мм3) и хроническими
воспалительными заболеваниями лёгких. Заражение аэро�
генное, алиментарное, при травмах.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия

ТТТТТканеваяканеваяканеваяканеваяканевая реакцияреакцияреакцияреакцияреакция при микобактериальной инфекции
варьирует от формирования классической казеифи�
цирующейся гранулёмы до проявлений гистиоцито�
за. Тип изменений определяется видом микобакте�
рии, фазой развития заболевания и иммунным
статусом больного.

M. avium�intracellulare характеризует наибольший поли�
морфизм проявлений: у иммунонекомпрометированных
детей типично развитие шейных лимфаденопатий, у взрос�
лых — деструктивных лёгочных процессов. Гистологичес�
ки находят не отличимые от туберкулёзных эпителиоид�
но�клеточные гранулёмы с клетками Лангханса и
казеификацией. Некротические массы могут содержать
ядерный детрит, примесь лейкоцитов, носить фибриноид�
ный или гранулярный характер. Кислотоустойчивые бак�
терии выявляются в небольшом количестве или не обна�
руживаются. Тканевые гранулёмы, как и при туберкулёзе,
по структуре соответствуют разным фазам развития: на�
ряду с казеификацией, отмечается фиброзирование. При
иммунодефицитах клеточный состав гранулём напомина�
ет гистиоцитоз: цитоплазма макрофагов «пенистая», с оби�
лием микобактерий, иногда отмечается сходство с мала�
коплакией, с тельцами Михаэлиса–Гутмана. Сходство с
туберкулёзом утрачивается. При СПИДе и у лиц, перенёс�
ших трансплантацию, казеификация гранулём и тканевые
деструкции редки, несмотря на наличие диссеминаций.
Микобактерии появляются в эндотелиальных и шваннов�
ских клетках, в макрофагальных инфильтратах, появляет�
ся сходство с проявлениями болезней Уиппла или Гоше.

ПолиморфизмПолиморфизмПолиморфизмПолиморфизмПолиморфизм тканевыхтканевыхтканевыхтканевыхтканевых реакцийреакцийреакцийреакцийреакций при нетуберкулёз�
ных микобактериозах отражает группировка воспали�
тельных изменений: туберкулёзная гранулёма — эпи�
телиоидно�клеточная, число клеток Лангханса и
интенсивность некроза варьируют, микобактерий не�
много; ареактивная, некротическая мультибацилляр�
ность — воспалительный ответ представлен слабо, в
зоне некроза обилие микобактерий; мультибацилляр�
ный гистиоцитоз — диффузная макрофагальная ин�
фильтрация с внутриклеточным обилием микобакте�

рий, некрозы отсутствуют; мультибациллярный мини�
мальный гистиоцитоз — слабая воспалительная реак�
ция с внутриклеточным обилием микобактерий; гис�
тиоидное поражение — узелковые скопления
веретенообразных макрофагов с обилием микобакте�
рий; неспецифическая грануляционная ткань; острый
гнойный абсцесс; реакция по типу лепроматозной уз�
ловой эритемы — острая экссудативная реакция с вас�
кулитами и изъязвлениями; реакция по типу ГНТ.

M. avium�intracellulare свойствен весь спектр перечислен�
ных изменений. M. ulcerans вызывает изменения кожи в
связи с развитием некроза коагуляционного характера в
нижних слоях дермы и подкожно�жировой клетчатке при
обилии микобактерий. Некротическая реакция может рас�
пространиться на мышцы, фасции, сухожилия. Заживле�
ние происходит путём специфического и неспецифичес�
кого гранулирования с завершающим фиброзом.

Тип микобактерий при морфологическом исследовании
определить невозможно. Диагностика — комплексная, с
бактериологической идентификацией микобактерий (по
скорости роста, образованию пигмента и др.).

Клинико�анатомическиеКлинико�анатомическиеКлинико�анатомическиеКлинико�анатомическиеКлинико�анатомические формыформыформыформыформы нетуберкулёзныхнетуберкулёзныхнетуберкулёзныхнетуберкулёзныхнетуберкулёзных
микобактериозовмикобактериозовмикобактериозовмикобактериозовмикобактериозов

ЛёгочныеЛёгочныеЛёгочныеЛёгочныеЛёгочные — сходны с туберкулёзом, протекают мягче,
сочетаются с хроническими обструктивными заболева�
ниями дыхательных путей. Возбудители: M. kansasi, M.
malmoense, M. xenopi. M. scrofulaceum нередко «коло�
низирует» органы дыхания при других лёгочных забо�
леваниях, прогрессирует при пневмокониозах. Инфи�
цирование M. szulgae (выделяется редко) протекает по
типу туберкулёза.

ЛимфаденитыЛимфаденитыЛимфаденитыЛимфаденитыЛимфадениты вызывают M. avium�intracellulare и M. scro�
fulaceum. Поражаются ограниченные группы лимфати�
ческих узлов (подчелюстные, шейные) у детей и взрос�
лых. Гнойные лимфадениты осложняются свищами, в
исходе — деформирующие рубцы.

КожныеКожныеКожныеКожныеКожные пораженияпораженияпораженияпораженияпоражения вызывают в основном M. marinum и
M. ulcerans. M. avium�intracellulare может сочетаться с
узловатой и мультиформной эритемой, целлюлитом,
изъязвлениями. M. fortuitum, M. chelonei и M. abcessus
приводят к абсцедированию в области травмы кожи. M.
marinum поражает лиц, контактирующих с рыбой («гра�
нулёма рыбных танкеров»), проявляется папулой, изъяз�
вляется, сопровождается регионарным лимфаденитом.
M. ulcerans (встречается в зоне тропиков и субтропиков
и вблизи рек) вызывает язву Бурули (начинается с появ�
ления подкожного узла, трансформирующегося в глу�
бокую язву с подрытыми краями). Возможны малигни�
зация поражения и развитие контрактур находящихся
вблизи суставов.

Костно�суставныеКостно�суставныеКостно�суставныеКостно�суставныеКостно�суставные пораженияпораженияпораженияпораженияпоражения. Кости, суставы, околосу�
ставные ткани и сухожилия поражаются путём иноку�
ляции или по контакту. Возбудители: M. abscessus и M.
fortuitum.

ДиссеминированнаяДиссеминированнаяДиссеминированнаяДиссеминированнаяДиссеминированная формаформаформаформаформа. Вызывается M. avium. Дис�
семинация у иммунокомпрометированных больных мо�
жет быть обусловлена другими микобактериями.
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ÑÈÔÈËÈÑ

Сифилис (люэс) — хроническое инфекционное ве�
нерическое заболевание с полиморфными пораже�
ниями и последовательной сменой стадий (перио�
дов) болезни. Возбудитель сифилиса — бледная
спирохета (Treponema pallidum) — анаэробный мик�
роорганизм. Установлено наличие L�форм возбуди�
теля, с чем связывают серорезистентность. Зараже�
ние происходит половым и неполовым (бытовой,
профессиональный) путями. Возможно внутриут�
робное заражение плода.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Изменения при сифи�
лисе определяются периодом болезни.

Первичный период (до 7 нед после двухнедельного пери�
ода инкубации) характеризуется сифилитическим, или
твёрдым, шанкром в зоне входных ворот инфекции.
Шанкр — уплотнённый округлый узелок или бляшка с
эрозированной поверхностью. Регионарные лимфати�
ческие узлы увеличены. Формируется первичный сифи�
литический комплекс.

Вторичный период — период генерализации инфекции длит�
ся 3–4 года; характеризуется появлением на коже и слизи�
стых оболочках воспалительных высыпаний — вторичных
сифилидов с экссудативными и некробиотическими реак�
циями. Основные разновидности сифилидов: розеолы, па�
пулы, пустулы. Появляются пигментные пятна, участки
облысения (сифилитическая алопеция). Возможно пора�
жение ЦНС, костей, суставов, глаз и др. Важные поражения
внутренних органов — гепатит, нефрозонефрит, сифилити�
ческий мезаортит, миокардит, нейросифилис.

Третичный период характеризуется наличием очагов
продуктивно�некротического воспаления в виде бугор�
ковых высыпаний и гумм, а также интерстициальными
воспалительными изменениями внутренних органов.
Гуммы изъязвляются, подвергаются рубцеванию, иног�
да обызвествлению. Гуммозные деструктивные пора�
жения ротоносоглотки в исходе приводят к наруше�
ниям речи, глотания, дыхания, деформируют лицо
(разрушение носа, перфорация твёрдого нёба).

Врождённый сифилис (МКБ: A50 Врождённый сифилис)
сходен со вторичным и третичным периодами заболева�
ния, отличается полиморфизмом проявлений. Клини�
ко�анатомически выделяют: сифилис мертворождённых,
недоношенных плодов, ранний врождённый сифилис
новорождённых и грудных детей и поздний врождён�
ный сифилис детей дошкольного, школьного возраста и
взрослых.

МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления сифилиса: клеточная лим�
фоплазматическая инфильтрация, околососудистая ло�
кализация инфильтратов, эндартериит и эндофлебит,
при третичном сифилисе — туберкулоидный характер
инфильтрата, казеозный некроз. Дифференциальную
диагностику проводят с туберкулёзом. При сифилисе в
воспалительном инфильтрате преобладают плазматичес�
кие клетки, встречаются также гигантские клетки ино�
родных тел. Опорным пунктом диагностики могут слу�
жить облитерационные изменения сосудов (кроме

уплотнённой эритемы). В клинической диагностике ве�
дущие методы — обнаружение бледных спирохет в от�
деляемом шанкра и серологические реакции.

МКБМКБМКБМКБМКБ: А 50 Врождённый сифилис. А 51 Ранний си�
филис. А 52 Поздний сифилис. А 53 Другие и не�
уточнённые формы сифилиса.

ПримечаниеПримечаниеПримечаниеПримечаниеПримечание. Термин «сифилис» берёт начало от имени
пастуха Сифилуса (Syphilus) — героя одноимённой по�
эмы врача Дж. Фракасторо (слово, возможно, происходит
от греч. sys — свинья и phifos — друг).

ËÅÏÐÀ

Лепра (болезнь Хансена–Найссера, проказа; МКБ:
A30 Лепра [болезнь Гансена]) — хронический инфек�
ционный гранулематоз с поражением кожи, перифе�
рической нервной системы, глаз и внутренних орга�
нов. Возбудитель заболевания — Mycobacterium leprae
(палочка Хансена–Найссера). Единственный источ�
ник передачи — больной человек. Заражение проис�
ходит контакт�ным или воздушно�капельным путём.
Основные очаги лепры — страны Юго�Восточной
Азии и тропической Африки. Общее число больных
в мире — до 12 млн человек. Особенности эпидеми�
ологии связаны с генетически детерминированной чув�
ствительностью к возбудителю лепры. Выделены 3 фор�
мы заболевания: лепроматозная; туберкулоидная;
неопределённая, или пограничная.

У лиц с гаплотипом HLA�DR2�DQW1 чаще встречается
лепроматозная, а при гаплотипах HLA�DR2 и HLA�DR3
— туберкулоидная форма заболевания.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия

ЛепроматознаяЛепроматознаяЛепроматознаяЛепроматознаяЛепроматозная лепралепралепралепралепра (МКБ: A30.5 Лепроматозная леп�
ра). В очагах поражения обнаруживаются массивные гра�
нулематозные инфильтраты, в основном представлен�
ные макрофагами и крупными пенистыми клетками
(клетки Вирхова). В цитоплазме лепроматозных клеток
при окраске по Цилю–Нильсену выявляются скопле�
ния лепрозных палочек в виде глыбок или пачки сигар.
Поражения носят генерализованный характер. Инфиль�
тративно�узловые поражения (лепромы) изъязвляются
(возможно присоединение вторичной инфекции), а за�
тем рубцуются. Возможна бластоматозная трансфор�
мация. Поражение нервов с их утолщением сопровож�
дается расстройствами чувствительности, парезами,
контрактурами, мутиляциями. При генерализации про�
цесса лепромы локализуются на коже лица и конечно�
стей, слизистой носа и рото�глотки; поражаются глаза,
периферические нервы, лимфатические узлы, развива�
ются оститы и очаги остеомаляции. Своеобразна маско�
образная деформация на основе лепроматозных изме�
нений — «львиное лицо» (facies leonina). Данная форма
лепры наиболее контагиозна.

ТТТТТуберкулоиднаяуберкулоиднаяуберкулоиднаяуберкулоиднаяуберкулоидная лепралепралепралепралепра (МКБ: A30.1 Туберкулоидная леп�
ра). При туберкулоидной нервной или пятнисто�анес�
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тетической лепре лепроматозные инфильтраты кожи и
слизистых ограничены, представлены напоминающими
саркоидоз эпителиоидно�клеточными скоплениями,
иногда с примесью лимфоцитов и многоядерных гиган�
тских клеток. В поражённых нервах (в отличие от кожи)
может развиваться казеозный некроз очагов поражения
(«колликвативный неврит»). Кожные поражения чётко
очерчены, гиперпигментированы. Характерны участки
анестезии, трофические расстройства и параличи.

НеопределённаяНеопределённаяНеопределённаяНеопределённаяНеопределённая лепралепралепралепралепра (МКБ: A30.0 Недифференциро�
ванная лепра) имеет сходство с туберкулоидной. Харак�
терны кожные высыпания и поражения периферичес�
ких нервных стволов; не исключён переход в более
тяжёлые формы.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: деформации конечностей, контрак�
туры, мутиляции, слепота, амилоидоз.

Диагностика:Диагностика:Диагностика:Диагностика:Диагностика: обнаружение микобактерий лепры в
соскобах из области очагов поражения, тканевых
биоптатах (особенно нервных стволов). Дифферен�
циальная диагностика зависит от формы лепры,
проводится с сифилисом, туберкулёзом, саркоидо�
зом, фрамбезией, периферической невропатией и
другими заболеваниями.

ÁÐÓÖÅËËEÇ

Бруцеллёз (мальтийская лихорадка, болезнь Банга;
МКБ: A23 Бруцеллёз) — инфекционное распрост�
ранённое антропозоонозное заболевание. Проте�
кает в остром и хроническом вариантах с пораже�
нием опорно�двигательной, нервной и других
систем. Возбудители — грам�отрицательные бак�
терии рода Brucella: B. meli�tensis, B. abortus, B.
suis, B. canis. Характерны изменчивость и спо�
собность образовывать L�формы. Источник ин�
фекции — овцы, козы, свиньи, а также лошади,
мулы, олени, верблюды, собаки, кошки и др. К бру�
целлам восприимчивы более 60 видов позвоночных.
Заражение происходит контактным и алиментар�
ным путями, возможно аспирационное заражение.
Заболевают чаще лица, имеющие контакт с боль�
ными животными. Для бруцеллёза типична сезон�
ность появления. В области входных ворот инфек�
ции изменения отсутствуют. Инкубационный
период — до 3 нед. Бруцеллы накапливаются в
лимфатических узлах, затем происходит гемато�
генная генерализация. Заболевание протекает на
фоне выраженной сенсибилизации организма.
В диагностике решающее значение имеет высе�
вание бруцелл.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Различают острую, по�
дострую и хроническую стадии заболевания.

Острая стадия (1–2�й месяцы болезни) характеризуется
генерализацией инфекции с развитием гиперергической
реакции. Развиваются лимфаденопатия, увеличение пе�
чени и селезёнки. Выражены пролиферативные васкули�
ты с тромбозом и повышенной сосудистой проницаемос�
тью. В паренхиматозных органах обнаруживаются
дистрофические изменения и серозное воспаление.

Подострая стадия (3–4�й месяцы болезни) протекает с
преобладанием тканевых проявлений ГЗТ. В различных
органах появляются бруцеллёзные эпителиоидно�гиган�
токлеточные гранулёмы с примесью плазматических
клеток и эозинофилов. В гранулёмах много сосудов;
формирование некрозов нетипично. Продуктивно�дес�
труктивное воспаление приобретает системный харак�
тер. Локальные проявления бруцеллёза — поражения
печени (гепатит), сердца (полипозно�язвенный эндо�
кардит и продуктивный миокардит), ЦНС (энцефало�
миелит, менингит), почек (гломерулонефрит).

Хроническая стадия (длительность — более одного года)
характеризуется наличием гранулематоза, васкулитов,
развитием дистрофии, атрофии и склероза паренхима�
тозных органов. Выражены органные поражения (фор�
мы):

сердечно�сосудистая (полипозно�язвенный эндокардит
аортальных клапанов и продуктивный миокардит);

нейробруцеллёз (менингоэнцефалит, невриты, радику�
литы);

гепатолиенальная (с исходом в цирроз);

урогенитальная (межуточный гломерулонефрит, орхи�
ты и эпидидимиты с бесплодием);

костно�суставная — остеомиелит, артриты, бурситы; гра�
нулематозный процесс развивается в мышцах, сухо�
жилиях, синовиальных оболочках, околосуставной
жировой клетчатке.

ÑÀÏ

Сап (МКБ: A24.0 Сап) — острая инфекционная зоо�
нозная болезнь, вызываемая грамотрицательной па�
лочкой Pseudomonas mallei. Протекает с формирова�
нием гранулём и гнойно�некротических поражений.
Основной резервуар инфекции — больные сапом ло�
шади, мулы, ослы, верблюды, козы, хищники (соба�
ки, кошки, львы, тигры, леопарды, барсы, рыси). К
заражению чувствительны некоторые лабораторные
животные (хомяки, морские свинки). Возбудитель
сапа проникает через повреждённые кожные покро�
вы, слизистые, конъюнктиву, дыхательные пути и пи�
щеварительный тракт. В местах внедрения форми�
руются гранулёмы с гнойно�некротической
реакцией сапных очагов. Распространение возбуди�
теля лимфогематогенное. Течение заболевания имеет
септико�пиемический характер.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Типичные тканевые
проявления — формирование гранулём и разнове�
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ликих очагов с эпителиоидно�клеточным грануля�
ционным валом и центральным скоплением распа�
дающихся лейкоцитов. Скопления ядерного детри�
та в очагах сапа  — хроматорексис Унны. Гигантские
многоядерные клетки отсутствуют. Очаги поражения
сливаются в крупные абсцедирующие или изъязв�
ляющиеся фокусы, с периферическим отёком, иног�
да с тромбозами. Характерно язвенно�деструктив�
ное поражение верхних дыхательных путей с грубым
рубцеванием при заживлении. Хронизация забо�
левания может сопровождаться кальцификацией
поражённых лимфатических узлов. Сапные узелки,
узлы, абсцессоподобные очаги встречаются во всех
органах, но с наибольшей частотой — в полости
носа, лёгких, коже. В лёгких, кроме сапного абсце�
дирования, может развиться очаговая, лобулярная
и сливная пневмония. Клиническое течение ост�
рое и хроническое (с поражением лёгких и носа).
Прогноз неблагоприятный.

Диагностика:Диагностика:Диагностика:Диагностика:Диагностика: выделение из патологического мате�
риала возбудителя. Дифференциальная диагности�
ка: туберкулёз, мелиоидоз, сибирская язва, оспа,
сифилис, герпетическая инфекция, сепсис.

ÈÅÐÑÈÍÈÎÇ

Иерсиниоз (МКБ: A04.6 Энтерит, вызванный
Yersinia enterocolitica; A28.2 Экстраинтестинальный
иерсиниоз) — острая инфекционная болезнь, воз�
будитель — Yersinia enterocolitica, характеризуется
разнообразием клинических форм, наклонностью
к генерализации. Резервуар заболевания формиру�
ют сельскохозяйственные и домашние животные,
грызуны. Путь заражения алиментарный. В ЖКТ
иерсинии проникают в слизистую оболочку, вызы�
вают развитие энтерита, затем мезентериального
лимфаденита. Форма иммунного ответа определя�
ет тяжесть и направленность дальнейшего течения
заболевания (длительное повышение титра IgM
происходит при хронизации заболевания). Диссе�
минация инфекции сопровождается полиорганны�
ми поражениями и интоксикацией.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Выделяют 4 клинико�
�анатомические формы заболевания: гастроинте�
стинальную (с вариантами — гастроэнтерит, энте�
роколит, гастроэнтероколит), абдоминальную
(варианты — мезаденит, терминальный илеит, ос�
трый аппендицит), генерализованную (смешанную
и септическую) и так называемую вторично�оча�

говую (артрит, узловатая эритема, миокардиты,
синдром Райтера и др.).

В стенке кишечника находят инфильтрацию всех слоёв
нейтрофильными лейкоцитами, мононуклеарами, эози�
нофилами, плазматическими клетками. Воспалительная
инфильтрация сопровождается появлением иерсиниоз�
ных гранулём из эпителиоидных клеток и гигантских
клеток Лангханса, характерны наклонность гранулём к
абсцедированию и наличие в клеточном составе грану�
лёмы, как и в прилежащей ткани, сегментоядерных лей�
коцитов.

В участках изъязвления обнаруживаются иерсинии. В уве�
личенных мезентериальных лимфатических узлах ин�
фильтрация ПЯЛ, эозинофилами, гистиоцитами. Воз�
можно формирование микроабсцессов. Печень
увеличена, с дистрофическими изменениями гепатоци�
тов. Иногда развивается острый гепатит Селезёнка ги�
перплазирована (масса увеличивается в 1,5–2 раза), за�
родышевые центры крупные. Характерны системные
васкулиты (васкулиты, тромбоваскулиты, фибриноид�
ный некроз), с клиническим появлением у больных сыпи
(95%), развитием гломерулонефрита.

Септическая форма (до 50% летальных исходов) протека�
ет как септицемия и чаще наблюдается у лиц с иммуно�
дефицитными состояниями, находящихся на гемо� и
перитонеальном диализе и пр. Осложнения носят ин�
фекционно�аллергический характер. Наиболее тяжёлые
— перфорация язв кишечника с перитонитом, острый
гепатит, пневмония.

ÏÑÅÂÄÎÒÓÁÅÐÊÓËÅÇ

Псевдотуберкулёз (МКБ: А.28.2 Экстраинтести�
нальный иерсиниоз) — острое инфекционное за�
болевание, зооноз группы иерсиниозов, вызывае�
мый Yersinia pseudotuberculosis (серотипы I и III).
Характеризуется алиментарным путём заражения,
природной очаговостью, зимне�весенней сезонно�
стью, поражением ряда органов и систем, наклон�
ностью к рецидивам. Основной источник инфек�
ции — грызуны. Больной человек и носитель для
окружающих не опасен. Основной путь передачи
алиментарный (чаще с овощами). Проникновение
бактерий в организм начинается со слизистой обо�
лочки ротоглотки, а именно с развития фарингита
и нередко шейного лимфаденита. Бактериемия со�
провождается симптомокомплексом скарлатинопо�
добной лихорадки. Абдоминальные формы заболе�
вания может осложнить развитие перитонита.
Обычный исход — выздоровление.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Основные клинико�ана�
томические формы: фарингеальная (с появлением
розеолёзной, папулёзной или геморрагической сыпи
на коже, боковых поверхностях туловища, внутрен�
ней поверхности бёдер, рук, области крупных суста�
вов), энтероколитическая (с мезаденитом), артрал�
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гическая, генерализованная (чаще септическая). Тя�
жело протекающие формы заболевания сопровожда�
ются увеличением печени (с нарушением функций),
селезёнки, развитием «инфекционно�токсической
почки», реже — очаговыми поражениями мозговых
оболочек и коры головного мозга. Морфологически в
поражённых тканях альтеративно�экссудативные и
продуктивные изменения. Лимфатические узлы ги�
перплазированы. В них увеличены герминативные
центры, встречаются участки глыбчатого распада лим�
фоцитов. Формируются абсцедирующие эпителиоид�
но�клеточные гранулёмы. Клеток типа Лангханса в
гранулёмах немного. Наблюдаются расстройства кро�
вообращения, появление мелких абсцессов и участ�
ков некроза с периферической гранулематозной ре�
акцией в печени. Описаны
инфильтративно�деструктивные изменения жёлчных
протоков. Известно развитие продуктивных васкули�
тов и фибриноидного некроза сосудов. Наиболее до�
стоверна бактериологическая диагностика заболева�
ния. Для целей тканевого выявления возбудителя
эффективна окраска азуром и эозином.

ÁÎËÅÇÍÜ ÊÎØÀ×ÜÈÕ ÖÀÐÀÏÈÍ

Фелиноз (гранулёма Молларе; МКБ: A28.1 Лихо�
радка от кошачьих царапин) — острое инфекцион�
ное заболевание, возникающее после укуса и цара�
пин кошки, характеризуется наличием в месте
внедрения инфекции первичного аффекта, разви�
тием регионарного лимфаденита. Возбудители:
Rochalimaea henselae (Bartonella henselae) — плео�
морфная грамотрицательная бактерия, сходная с
риккетсиями; Afipia felis — неферментирующая гра�
мотрицательная палочковидная бактерия. Зооноз,
основной источник: кошки и грызуны. Инфици�
рование человека происходит при нарушении це�
лости кожных покровов как последствие царапин и
укусов или через слизистые глаз, рта и носовой по�
лости при попадании слизи из дыхательных путей
и слюны кошки. От человека к человеку заболева�
ние не передаётся. Распространение повсеместное.
Заболеваемость 10 на 100 000 населения.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Возникающий в месте
внедрения (обычно кисть, предплечье) первичный
аффект представляет собой папулу, легко нагнаива�
ющуюся или изъязвляющуюся. Регионарные лим�
фатические узлы (в 80% заболевания — один узел)
увеличиваются, абсцедируются. Гистологически в
них отмечается неспецифическая реактивная ги�
перплазия (фолликулярного типа). Характерна ги�
стиоцитарная гиперплазия. Реже — явления пол�

но�кровия, отёк, появление в синусах лейкоцитов
и лимфоцитов. Формирующиеся очажки некроти�
зации и абсцедирования отграничены эпителиоид�
но�клеточным валом с клетками Лангханса. Для
абсцессов характерны выраженный кариорексис и
щелевидность формы. Со стороны сосудов отмеча�
ют ангиоматоз, пелиоз, в участках абсцедирования
могут встретиться эндофлебит и эндартериит. Для
диагностики применяют окрашивание по Граму
и Уортину–Старри. Дифференциальный диагноз
проводят с туберкулёзом, хламидиозами, иерсини�
озом, токсоплазмозом.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические формыформыформыформыформы: кожно�железистая, окуло�
гландулярная (с синдромом Парино — односто�
ронний конъюнктивит, отёчность век, припух�
лость и болезненность околоушных и
подчелюстных лимфатических узлов), орофарин�
геальная, ангинозная и абдоминальная формы.
Реже отмечают поражение ЦНС (энцефалит, ме�
нингоэнцефалит, радикулиты) и костей. Из возмож�
ных осложнений выделяют развитие интерстици�
альной пневмонии (при ангинозной форме
заболевания). Течение заболевания до 4 мес. Про�
гноз благоприятный.

ÌÈÊÎÇÛ

Микозы (МКБ: B35–B49 Микозы) вызывают пато�
генные и условно�патогенные грибы. Часть грибов
обладает диморфизмом: в естественных условиях
имеют сапрофитическую форму (чаще мицелии), а в
культуре и в тканях — паразитическую (дрожжепо�
добные, сферические элементы). Заболевание может
быть связано с несколькими грибами одновремен�
но. Заражение может быть экзогенным и эндоген�
ным, поскольку часть грибов — сапрофиты. В осно�
ве тканевых реакций при микозах лежит воспаление
с широким спектром проявлений — от инфильтра�
тивных до деструктивно�некротических. Важные
компоненты воспаления — гранулематоз и возмож�
ность развития казеозного некроза, создающие ди�
агностические трудности. Грибы обладают высоким
сенсибилизирующим, а также токсическим, терато�
генным и онкогенным эффектами. В постановке ди�
агноза имеют значение иммунологические методы,
культуральное выделение гриба из патогенного ма�
териала. Среди гистологических методов высокой
чувствительностью отличается импрегнация сереб�
ром по Грокотту. Микотические инфекции человека
подразделяют на поверхностные — дерматомикозы
и глубокие — системные или висцеральные. Разви�
тию микозов способствуют нарушения иммунного
гомеостаза.
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КККККАНДИДОЗАНДИДОЗАНДИДОЗАНДИДОЗАНДИДОЗ

Кандидоз (молочница, монилиаз; МКБ: B37 Кан�
дидоз) — оппортунистический микоз с полимор�
физмом локализаций (кожа, слизистые, лёгкие,
органы ЖКТ). Этиология: гликогенофильные гри�
бы рода Candida (до 90% заболеваний вызывает
Candida albicans). Кандиды широко распростране�
ны во внешней среде, присутствуют на слизистых и
коже. Иммунодефицитные состояния и нарушение
микробного ценоза приводят к развитию заболе�
вания. Контактная передача возбудителя не опре�
делена. Инфицирование детей возможно внутри�
утробное, при контакте с поражёнными родовыми
путями, при кормлении грудью. Урогенитальный
кандидоз передаётся половым путём. Кандидоз�
ная септицемия (при гематогенном диссемини�
рованном кандидозе смертность достигает 75%)
может развиться при попадании инфекта через
подключичный внутривенный катетер. Факторы
риска: иммунодефицитные состояния, применение
иммуносупрессивных ЛС, глюкокортикоидов, ан�
тибиотиков, пероральных контрацептивов, гемоди�
ализ, длительная катетеризация кровеносных со�
судов, гипергликемия. Основные
клинико�анатомические формы: кожно�слизистый
кандидоз, кандидоз лёгких (милиарный, кандидоз�
ные бронхиты, пневмония и пр.), кандидоз ЖКТ,
урогенитальный кандидоз (уретрит, цистит, пиело�
нефрит и др.), кандидозная септицемия, кандидоз�
ный менингит и др.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Начальные проявления процесса —
альтерация, экссудативное воспаление, в даль�
нейшем — грануляционное, напоминающее ту�
беркулёз, но с выраженным лейкоцитарным ком�
понентом. На этом фоне отмечается рост
дрожжевого псевдомицелия и присутствуют округ�
лые почкующиеся формы гриба. Кандиды формиру�
ют плёнки и вызывают изъязвления слизистых, про�
растают стенки сосудов, что ведёт к гематогенной
диссеминации. Интенсивная лейкоцитарная реакция
наблюдается при сочетанной кандидозно�бактери�
альной (особенно стафилококковой) инфекции. Ди�
агностика: выявление гриба окраской гематоксили�
ном и эозином, по Граму–Вейгерту, ШИК�реакция,
импрегнация по Грокотту.

АААААСПЕРГИЛЛЕЗСПЕРГИЛЛЕЗСПЕРГИЛЛЕЗСПЕРГИЛЛЕЗСПЕРГИЛЛЕЗ

Аспергиллёз (МКБ: B44 Аспергиллёз) — оппорту�
нистический микоз с широким спектром пораже�
ний и проявлений: от аллергических реакций до рас�
пространённых гнойных процессов.

Гриб�возбудитель относится к группе плесневых, сте�
лющихся грибов�космополитов. Известно около 20
видов аспергилл. Чаще других встречаются
Aspergillus fumigatus и A. niger. Вегетативное тело гри�
ба состоит из дихотомически ветвящихся, членис�
тых гифов, нитей со вздутиями на концах и радиаль�
ным расположением цилиндрических клеток,
несущих цепочки спор. По своеобразной форме пло�
доносящей головки гриб получил название «лееч�
ный». Аспергиллёзные заболевания неконтагиозны,
имеют определённую профессиональную принад�
лежность. Вспышки аспергиллёза известны среди
лиц, контактирующих с солодом, мукой, тряпками,
бумагой, птицами (голуби).

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Выделяют следующие
основные формы заболевания.

АллергичеАллергичеАллергичеАллергичеАллергический аспергиллёзский аспергиллёзский аспергиллёзский аспергиллёзский аспергиллёз — экзогенный аллергичес�
кий альвеолит на основе ГНТ при массивной ингаля�
ции спор гриба и аллергический бронхолёгочный ас�
пергиллёз в форме «летучих» лёгочных инфильтратов.

Бронхолёгочный аспергиллёз —Бронхолёгочный аспергиллёз —Бронхолёгочный аспергиллёз —Бронхолёгочный аспергиллёз —Бронхолёгочный аспергиллёз — неинвазивный при ас�
пергиллёзном бронхите, с «летучими» инфильтрата�
ми и эозинофилией; инвазивный с хроническими вос�
палительными процессами (пневмония, абсцессы),
инфарктами, инфильтратами, эозинофилией. При пос�
ледней форме возможна диссеминация.

АспергиллёмаАспергиллёмаАспергиллёмаАспергиллёмаАспергиллёма — аспергиллоид�мицетома — опухолепо�
добное образование в лёгких, связано с сапрофити�
рованием гриба при бронхите, бронхоэктазах, абсцес�
сах, полостях распада при опухолевом росте, в стенке
каверны или кистоподобной (в исходе туберкулёза)
полости. Прорастание аспергиллами стенки сосуда
ведёт к диссеминации или кровотечению. Редко наблю�
даются аспергиллёмы головного мозга.

Диссеминированный аспергиллёзДиссеминированный аспергиллёзДиссеминированный аспергиллёзДиссеминированный аспергиллёзДиссеминированный аспергиллёз развивается у лиц с тя�
жёлыми иммунодефицитными нарушениями. В числе
органных локализаций выделяются очаговое пораже�
ние ЦНС и менингиты.

АспергиллотоксикозАспергиллотоксикозАспергиллотоксикозАспергиллотоксикозАспергиллотоксикоз возникает при употреблении зара�
жённых плесневыми грибами продуктов.

Воспалительные проявления аспергиллёза —
комбинация альтеративных, серозно�гнойных
и грануляционных (с присутствием много�
ядерных гигантских клеток) изменений. Ди�
агностика основана на выделении гриба пу�
тём культивирования и использования цито�
и морфологических методов.

ПППППЕНИЦИЛЛЕЗЕНИЦИЛЛЕЗЕНИЦИЛЛЕЗЕНИЦИЛЛЕЗЕНИЦИЛЛЕЗ

Пенициллёз (МКБ: B48.4 Пенициллоз) — глубокий
микоз, по совокупности проявлений близкий к ас�
пергиллёзу. Возбудители — распространённые по�
всеместно грибы рода Penicillium. Нити гриба сеп�
тированы, плодоносящая головка имеет вид
кисточки (отсюда название гриба — «кистевик»).
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Лёгочные формы заболевания протекают в форме
псевдотуберкулёзных поражений и мицетом. Ткане�
вая реакция гнойно�грануляционная. Из элементов
гриба в тканях обычно находят характерный мице�
лий. Диагностика культуральная и морфологическая.

КККККРИПТРИПТРИПТРИПТРИПТОКОККОЗОКОККОЗОКОККОЗОКОККОЗОКОККОЗ

Криптококкоз (болезнь Буссе–Бушке; МКБ: B45
Криптококкоз) — оппортунистический микоз с по�
ражением ЦНС, лёгких, кожи. Развивается у имму�
нокомпрометированных лиц (составляет до 8% оп�
портунистических инфекций у
ВИЧ�инфицированных). Возбудители —
Cryptococcus neoformans и Cryptococcus gatti — гри�
бы дрожжеподобной формы с характерной широ�
кой желатиновой капсулой. При почковании гри�
ба на широком основании формируется почка.
Гриб монофазный — обладает культуральной и тка�
невой однотипностью. Естественная среда обитания
— организм птиц (главным образом, голуби), почва,
загрязнённая птичьим помётом. Птицы крипто�
коккозом не болеют. Путь заражения — аэроген�
ный. От человека к человеку передача неизвестна.
Без лечения больной погибает.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Основные клинико�ана�
томические формы заболевания — лёгочная (как
«первичная»), диссеминированная и криптокок�
ковый менингит. Основные лёгочные проявления
— развитие опухолеподобных (торулёма, крипто�
коккома) или желатинозных пневмонических ин�
фильтратов в средних и базальных отделах лёгких,
деструктивные бронхиты и бронхиолиты. Диссеми�
нированные поражения имеют сходство с туберку�
лёзом. Гранулематозная тканевая реакция слабая, в
виде гистиоцитарных инфильтратов или эпителио�
идно�клеточного вала с многоядерными гигантски�
ми клетками. В очагах поражения при рутинных ок�
расках легко обнаруживаются криптококки,
расположенные вне� и внутриклеточно. Диагноз ста�
вят на основании культуральных, морфологических,
серологических методов исследования.

БББББЛАЛАЛАЛАЛАСТСТСТСТСТОООООМИКОЗМИКОЗМИКОЗМИКОЗМИКОЗ

Бластомикоз (болезнь Джилкрайста; МКБ: Б40
Бластомикоз) — системный микоз. Возбудитель —
диморфный гриб Blastomyces dermatitidis, почвен�
ный сапрофит. Тканевая форма — дрожжевая, с дву�
контурной капсулой и единственной почкой, куль�
туральная — мицелиальная. Ареал

распространения: бассейны рек Миссисипи, Мис�
сури, район Великих озёр, Венесуэла, Австралия,
некоторые страны Африки. Заражение аэрогенное
и контактное — через кожу.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Основные клинико�
�анатомические формы: лёгочная, кожная, кост�
ная, мочеполовая. При диссеминации возможно
поражение ЦНС (менингиты, абсцессы), пери�
карда, ЖКТ, надпочечников. При наиболее час�
той лёгочной форме поражения развиваются ми�
котический бронхит, пневмонии, очаги и
каверны, имитирующие туберкулёзные пораже�
ния, включая кальцификацию. При прогресси�
рующих лёгочных формах микоза может раз�
виться РДСВ. У 3–10% больных наблюдается
менингит. Тканевая реакция при бластомикозе
характеризуется как пиогранулематозная. Эпите�
лиоидно�гигантоклеточные гранулёмы могут ка�
зеифицироваться. Диагностика культуральная и
морфологическая. Бластомицеты достаточно хо�
рошо выявляются даже при окраске гематокси�
лином и эозином.

ПППППАРАКОКЦИДИОИДОМИКОЗАРАКОКЦИДИОИДОМИКОЗАРАКОКЦИДИОИДОМИКОЗАРАКОКЦИДИОИДОМИКОЗАРАКОКЦИДИОИДОМИКОЗ

Паракокцидиоидомикоз (болезнь Лютца–Сплендо�
ре–Алмейды, бластомикоз бразильский, бластоми�
коз южноамериканский, паракокцидиоидоз; МКБ:
В41 Паракокцидиоидомикоз) — глубокий системный
микоз. Возбудитель — Paracoccidioides brasiliensis —
имеет дрожжеподобную форму с множественными
почками, придающими контуру клетки сходство с
штурвальным колесом. В культурах гриб имеет дрож�
жевую и мицелиальную формы. Паракокцидиоидо�
микоз эндемичен, встречается в сельскохозяйствен�
ных районах Бразилии и Колумбии.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Основные клиникоа�
натомические формы: лёгочная — с микроабсцес�
сами, пневмоническими фокусами, казеозоподоб�
ными очагами, массивными плевральными
наложениями, развитием «сотового лёгкого»; кож�
ная — с веррукозными поражениями (псевдоэпи�
телиоматозная гипер�плазия), лимфатическая и
пр. К лёгочным поражениям у 30% больных при�
соединяется туберкулёз. Гранулематозная ткане�
вая реакция напоминает туберкулёз, отличается
умеренным характером, примесью лейкоцитов,
может наблюдаться и казеификация гранулём. Тка�
невые элементы гриба выявляют окраской гематок�
силином и эозином, оптимален метод Грокотта.
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ЗЗЗЗЗИГОМИКОЗИГОМИКОЗИГОМИКОЗИГОМИКОЗИГОМИКОЗ

Зигомикоз (фикомикоз; МКБ: В46 Зигомикоз) — глу�
бокий оппортунистический микоз, вызываемый гри�
бами класса Zygomycetes. Среди грибов класса
Zygomycetes в патологии человека чаще других встре�
чаются виды Rhizopus, Mucor, Аbsidia. Грибы отличает
наличие широких несептированных гиф. Крупные спо�
рангии на концах гиф обычно в тканях не выявляются.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Ингаляция спорангиос�
пор вызывает поражение носовой полости и прида�
точных пазух с распространением через решётча�
тую кость в полость черепа (риноцеребральная
форма). Лёгочные формы напоминают аспергиллёз.
Прорастание грибом сосудов сопровождается тром�
бозами, развитием инфарктов. Выделяют также
формы с поражением кожи и ЖКТ. Воспалитель�
ная тканевая реакция чаще носит гнойный харак�
тер. Воспалительный инфильтрат может быть с при�
месью эозинофилов. При генерализации прогноз
плохой. Диагностика основана на выделении и
идентификации зигомицетов.

ГГГГГИСТИСТИСТИСТИСТОПЛАОПЛАОПЛАОПЛАОПЛАЗМОЗЗМОЗЗМОЗЗМОЗЗМОЗ

Гистоплазмоз (болезнь Дарлинга; МКБ: В39 Гис�
топлазмоз) — системный микоз, вызываемый
Histoplasma capsulatum. Возбудитель гистоплазмо�
за — диморфный гриб, встречается в виде дрожже�
подобных крупных «сдвоенных» клеток и мицелия.
Поражает человека, домашних животных, грызунов,
птиц. Ареал распространения находится в преде�
лах 35° к северу и югу от экватора. Только в США
инфицировано гистоплазмозом до 40 млн. человек.
В 2–5% гистоплазмоз выявляют при ВИЧ�инфек�
ции. Основной путь заражения — вдыхание элемен�
тов гриба с пылью. В эндемичных районах часто
сочетание туберкулёза, гистоплазмоза и паракок�
цидиоидоза.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Основные клинико�ана�
томические формы: лёгочная и генерализованная.
Лёгочный гистоплазмоз чаще протекает по типу пер�
вичного туберкулёзного комплекса с множественны�
ми крупными кальцификатами, как острый диссеми�
нированный — доброкачественный и
прогрессирующий (с лихорадкой, сыпью, поражени�
ем слизистых оболочек, полиаденитом, артралгиями)
и хронический прогрессирующий с развитием каверн.
Очаги лёгочных поражений известны как гистоплаз�
момы. Африканский вариант заболевания протекает
с фистулёзно�гнойным поражением кожи, слизистых

оболочек, костной ткани и внутренних органов. Не�
редко сочетание гистоплазмоза и туберкулёза. В ос�
нове тканевых проявлений — сходные с туберкулёзом
изменения — макрофагальные скопления, эпители�
оидно�гигантоклеточные гранулёмы, некротизация.
Клетки гриба находят внутри макрофагов и в участках
некроза. Диагностика: культуральный, морфологичес�
кий и серологические методы; кожный тест с гистоп�
лазминовым Аг.

КККККОКЦИДИОИДОМИКОЗОКЦИДИОИДОМИКОЗОКЦИДИОИДОМИКОЗОКЦИДИОИДОМИКОЗОКЦИДИОИДОМИКОЗ

Кокцидиоидомикоз (болезнь Вернике–Посады;
МКБ: B38 Кокцидиоидомикоз) — неконтагиозный
системный микоз с множественными поражениями
лёгких, кожи, костей, мозговых оболочек, глаз, мо�
чеполовой системы. Возбудитель — Coccidioides
immitis, вегетирующий в почве эндемичных зон. Рост
гриба в почве мицелиальный. Мицелий формирует
артроспоры. Артроспоры устойчивы к высушиванию
и температурным перепадам, являются инфициру�
ющим элементом. Тканевая форма — округлые сфе�
рулы (до 200 мкм), содержащие мелкие эндоспоры,
рассеивающиеся в организме при разрыве контур�
ной клеточной стенки. Эндемичные районы в Цен�
тральной и Южной Америке (регионы засушливого
климата с коротким периодом интенсивных дож�
дей). Эпидемическая опасность возникает при про�
ведении сельскохозяйственных работ, дорожном
строительстве, археологических раскопках.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Основные клинико�а�
натомические формы: лёгочная (около 8% из числа
инфицированных) — первичная, гриппоподобная,
с температурной реакцией, ночными потами, ал�
лергическими высыпаниями и пневмоническими
изменениями; промежуточная — по типу хрони�
ческого неспецифического заболевания с образо�
ванием абсцессов и каверн (кокцидиоидом) и по�
ражением лимфатических узлов;
диссеминированная — хроническая, с множествен�
ными локализациями, фистулами. Из внелёгочных
локализаций, составляющих 1%, в 0,5% развивает�
ся менингит. В поражённых тканях гнойно�грану�
лематозное воспаление с некротизацией. В участ�
ках распада выявляются сферулы гриба. Эффективна
постановка кожного теста к сферулину или кокци�
диоидину. Используют культуральные и морфоло�
гические методы. В ткани биоптатов элементы гри�
ба обнаруживаются при окраске гематоксилином и
эозином и специфических к микозам методиках.
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ÃÅËÜÌÈÍÒÎÇÛ

Гельминтозы (МКБ: B65–B83 Гельминтозы) — бо�
лезни, возникающие в результате внедрения в орга�
низм человека паразитических червей. В группи�
ровке гельминтов 4 основных класса: трематоды
(сосальщики), цестоды (ленточные), акантоцефа�
лы (скребни), нематоды (круглые). Около 250 ви�
дов гельминтов встречаются у человека. Цикл раз�
вития гельминтов может проходить с участием
промежуточных хозяев (биогельминты) и без их
смены (геогельминты). Гранулематозные измене�
ния могут вызвать различные паразитарные черви
— цестоды, шистосомы, филярии, парагонии и др.

ЭЭЭЭЭХИНОКОККОЗХИНОКОККОЗХИНОКОККОЗХИНОКОККОЗХИНОКОККОЗ, АЛЬВЕОКОККОЗАЛЬВЕОКОККОЗАЛЬВЕОКОККОЗАЛЬВЕОКОККОЗАЛЬВЕОКОККОЗ

Эхинококкоз (МКБ: В67 Эхинококкоз) — гельмин�
тоз (цестодоз), характеризующийся формировани�
ем эхинококковых кист в различных органах. Наи�
более распространены два вида гельминта —
Echinococcus granulosus, вызывающий гидатидоз�
ную форму поражения (эхинококкоз), и Alveococcus
multilocularis, вызывающий альвеолярную форму по�
ражения (альвеококкоз). Основной резервуар эхино�
коккоза — собаки и волки. Промежуточные хозяева
— крупный рогатый скот, грызуны, олени и чело�
век, который заражается от собак. Онкосферы гель�
минта проникают через кишечную стенку в пор�
тальную систему, депонируются в печени или
разносятся в другие органы.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Онкосферы формируют
в поражённых органах паразитарные одно� и мно�
гокамерные кисты, окружённые капсулой с гиган�
токлеточной реакцией во внутренних слоях, кле�
точным инфильтратом с примесью эозинофилов,
возможными васкулитами, развитием некроза. Рост
альвеококка инфильтрирующий, за счёт дочерних
пузырей, осложняется лимфогематогенным мета�
стазированием.

Íåèíôåêöèîííûå
ãðàíóëåìàòîçíûå áîëåçíè

Гранулематозы неинфекционной этиологии: сили�
коз, асбестоз, талькоз, антракоз, силикоантракоз,
алюминоз, бериллиоз, циркониоз, багассоз, бис�
синоз, амилоз. Ниже рассмотрен силикоз, осталь�
ные пневмокониозы и интерстициальные пневмо�
ниты рассмотрены в статьях «Пневмокониозы»,
«Пневмонит», «Лёгкое» приложения «Справочник
терминов».

СиликозСиликозСиликозСиликозСиликоз (МКБ: J60 Пневмокониоз угольщика;
МКБ: J62.8 Пневмокониоз, вызванный другой пы�
лью, содержащий кремний) — фиброгенный пнев�
мокониоз, возникающий вследствие вдыхания
частиц оксида кремния. Частицы оксида крем�
ния поглощаются альвеолярными макрофагами и
повреждают мембраны фаголизосом. Высвобожда�
емые цитотоксические ферменты вызывают гибель
макрофагов�кониофагов; продукты распада стиму�
лируют фибробласты, что ведёт к фиброзу лёгоч�
ной ткани.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Силикоз протекает с развити�
ем в лёгких силикотических узелков, пневмосклероза,
бронхоэктазов, эмфиземы. Распад силикотических уз�
лов ведёт к формированию силикотических каверн. Си�
ликотические узелки и склероз находят в торакальных
лимфатических узлах. Реже силикотические узелки на�
ходят в селезёнке, печени, костном мозге. Силикоти�
ческие узелки представлены полицентрически располо�
женными коллагеновыми волокнами. Возможно
вихреобразное расположение волокон. Локализуются в
просвете альвеол, альвеолярных ходов, на месте лимфа�
тических сосудов. Внутриклеточно (в кониофагах) и вне�
клеточно обнаруживаются пылевые частицы. Силико�
тическая соединительная ткань малоустойчива к
воздействию коллагеназы. Распад силикотических уз�
лов — основа появления силикотических каверн. Выде�
ляют узелковую и диффузно�склеротическую формы
поражений.

Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения: прогрессирующий пневмосклероз, пневмо�
торакс, лёгочное сердце, присоединение вторичных ин�
фекций и туберкулёза.

ДифференциальнаяДифференциальнаяДифференциальнаяДифференциальнаяДифференциальная диагностикадиагностикадиагностикадиагностикадиагностика: туберкулёз, антракоз,
саркоидоз.

Ãðàíóëåìàòîçíûå áîëåçíè
íåÿñíîé ýòèîëîãèè

К гранулематозным заболеваниям неясной этиоло�
гии относят саркоидоз, болезнь Крона, гигантокле�
точный височный артериит, гранулематозный гиган�
токлеточный артериит других артерий (мозговых,
венечных, органов малого таза у женщин), аллерги�
ческий гранулематозный васкулит, ревматоидный
артрит, гранулематозный первичный билиарный
цирроз печени, гранулематоз Вегенера, синдром Чер�
джа–Стросс, гигантоклеточный гранулематозный
тиреоидит де Кервена, гранулематозный мастит, гра�
нулематозный орхит, гранулематозный простатит,
идиопатический гранулематозный деструирующий
гипофизит, гигантоклеточный гранулематозный мио�
кардит, панникулит Пфайфера–Уэбера–Крисчена и
Ротмана–Макаи, ювенильный ксантогранулематоз,
ксантогранулематозный пиелонефрит, ксантограну�
лематозный холецистит, малакоплакию.
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СССССАРКОИДОЗАРКОИДОЗАРКОИДОЗАРКОИДОЗАРКОИДОЗ

Саркоидоз (МКБ: D86 Саркоидоз) — гранулема�
тозное заболевание с поражением многих органов
и тканей (лимфатические узлы, лёгкие, кожа, кос�
ти и др.). Этиология неясна. Изучается этиологи�
ческая взаимосвязь с туберкулёзом путём поиска
культур�ревертантов — ультрамелких фильтрующих�
ся форм возбудителя туберкулёза в очагах саркои�
доза. Распространённость саркоидоза в России —
3:100 000.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Основа морфологичес�
ких проявлений — неказеифицирующиеся хорошо
очерченные эпителиоидно�клеточные гранулёмы с
гигантскими многоядерными клетками и примесью
гистиоцитов и лимфоцитов. В гигантских клетках
обнаруживаются кальцифицированные конхоидаль�
ные включения Шауманна, астероидные кристалли�
ческие и пузырьковидные тельца. Менее характерно
наличие фибриноидного и ограниченного казеозно�
го некроза. Исход гранулём — фиброз с гиалиниза�
цией. Фиброз начинается с периферии гранулём и
придаёт им «штампованный вид».

ЭволюционныеЭволюционныеЭволюционныеЭволюционныеЭволюционные фазыфазыфазыфазыфазы гранулёмыгранулёмыгранулёмыгранулёмыгранулёмы: пролиферативная, гра�
нулематозная и фиброзно�гиалинозная. Для саркоид�
ных гранулём, по сравнению с туберкулёзом, харак�
терны меньшие размеры, монотонность структуры,
отсутствие корреляции между тканевыми и клиничес�
кими проявлениями активности заболевания.

ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клинико�анатомическиеклинико�анатомическиеклинико�анатомическиеклинико�анатомическиеклинико�анатомические формыформыформыформыформы: саркоидоз внут�
ригрудных лимфатических узлов; саркоидоз лёгких и
внутригрудных лимфатических узлов; саркоидоз лёг�
ких; саркоидоз лёгких в комбинации с поражением
(единичным) других органов; генерализованный сар�
коидоз с полиорганными поражениями. Поражение лёг�
ких и лимфатических узлов наблюдается у 90%, глаз и
кожи — у 25% больных.

Ряд локализаций саркоидоза требует детализации форм
поражения. При саркоидозе кожи выделяют:

•  клинически типичные формы (кожный саркоид Бека,
озноблённая волчанка Бенье–Теннесcона, ангиолюпо�
ид Брока–Потрие, подкожный саркоид Дарье–Русси);

•  клинически атипичные формы (пятнистый саркои�
доз, лихеноидный саркоидоз, псориазоподобный
саркоид, саркоид типа себорейной экземы и др. фор�
мы);

•  неспецифические поражения кожи (узловатая эрите�
ма, другие дерматозы — пруриго, многоформная экс�
судативная эритема и пр.).

КлиническоеКлиническоеКлиническоеКлиническоеКлиническое течениетечениетечениетечениетечение саркоидоза отличает фазность —
последовательная смена высокой активности, регрес�
сии и стабилизации. По характеру течения выделяют
абортивное, замедленное, прогрессирующее и хрони�
ческое течение саркоидоза.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: стеноз бронха, гипопневматоз, ателектаз,
пневмосклероз (постсаркоидный), эмфизема (диффуз�

ная, буллёзная), адгезивный плеврит, фиброз корней
лёгких с кальцификацией внутригрудных лимфатичес�
ких узлов, лёгочное сердце.

ДиагностикаДиагностикаДиагностикаДиагностикаДиагностика саркоидоза только на тканевом уровне воз�
можна лишь при наличии чётко отграниченных грану�
лём с кольцевидным периферическим фиброзом. Диф�
ференциальная диагностика проводится с широким
спектром гранулематозных заболеваний, с учётом кли�
нических особенностей и данных лабораторного иссле�
дования.

СинонимыСинонимыСинонимыСинонимыСинонимы: Бека болезнь, Бека саркоид, Бенье–БекаШа�
уманна синдром, Бенье–Бека–Шауманна болезнь, Ша�
уманна синдром, гранулематоз доброкачественный,
лимфогранулематоз доброкачественный, ретикулоэн�
дотелиоз эпителиоидно�клеточный хронический, Шау�
манна доброкачественный лимфогранулематоз.

ГГГГГРРРРРАНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМАТТТТТОЗОЗОЗОЗОЗ ВВВВВЕГЕНЕРЕГЕНЕРЕГЕНЕРЕГЕНЕРЕГЕНЕРААААА

Гранулематоз Вегенера (МКБ: M31.3 Гранулематоз
Вегенера) — системный продуктивно�деструктив�
ный васкулит мелких и средних артерий и вен с по�
ражением верхних дыхательных путей, лёгких и по�
чек. Предполагается наличие Аг неуточнённой
природы, изначально поступающего в верхние ды�
хательные пути. В основе патогенеза — иммуноло�
гические процессы, что подтверждает наличие цир�
кулирующих и фиксированных иммунных
комплексов в сочетании с гранулематозной реак�
цией. Выявлены аутоантитела к миелобластину и
связь с HLA�B7, HLA�B8 и HLA�DR.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Основа морфологичес�
ких проявлений — системный некротизирующий
васкулит с гранулематозной реакцией, некротизи�
рующий гранулематоз верхних дыхательных путей и
лёгких, гломерулонефрит. Гранулематозная ткань по
клеточному составу сходна с проявлениями тубер�
кулёза. Радикальное отличие от туберкулёза — при�
сутствие нейтрофильных лейкоцитов и наличие
тромбоваскулитов. Кроме поражения дыхательного
тракта с язвенно�некротическими изменениями и
бронхопневмонией, типично развитие гломеруло�
нефрита (мезангиопролиферативного, мезангиока�
пиллярного). При генерализации поражаются кожа,
сердце (миокардит, коронариит, перикардит), не�
рвная система, глаза, развивается суставной синд�
ром и др. Исход продуктивно�деструктивных про�
цессов — разрушение хрящевой перегородки носа с
его деформацией, гнойный синусит и отит, форми�
рование полостей распада в лёгких, кровотечения,
развитие почечной недостаточности.

ДиагнозДиагнозДиагнозДиагнозДиагноз. Проведение биопсии слизистой оболоч�
ки носа, лёгких, почек (выявление гранулём и тром�
боваскулитов). Выявление АНЦА. Дифференциаль�
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ную диагностику проводят с туберкулёзом, узелко�
вым периартериитом, синдромами Гудпасчера и
Чёрджа–Стросс.

ИИИИИДИОПАДИОПАДИОПАДИОПАДИОПАТИТИТИТИТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ГРГРГРГРГРАНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМАТТТТТОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕОЗНЫЕ ВАВАВАВАВАСКУЛИТЫСКУЛИТЫСКУЛИТЫСКУЛИТЫСКУЛИТЫ

Идиопатические системные гранулематозные васку�
литы — гетерогенная группа гранулематозных забо�
леваний взрослых и детей. Васкулиты определяют
как воспалительное заболевание сосудов, выделяют
генерализованные и локальные, первичные и вто�
ричные. Этиология первичных васкулитов не разра�
ботана. Основные формы идиопатических грануле�
матозных васкулитов: гигантоклеточный артериит,
артериит Такаясу, диссеминированный гранулема�
тозный васкулит и ювенильный системный грануле�
матоз (лёгочный ангиит и гранулематоз, как и пер�
вичный ангиит ЦНС, принято включать в разделы
органной патологии).

ГГГГГигантоклеточныйигантоклеточныйигантоклеточныйигантоклеточныйигантоклеточный артериитартериитартериитартериитартериит (МКБ: M31.5 Гигантоклеточ�
ный артериит с ревматической полимиалгией; МКБ: M31.6
Другие гигантоклеточные артерииты) — один из распрос�
транённых в странах Европы васкулитов, наблюдается
обычно у лиц старше 58 лет (в 2–3 раза чаще у женщин), при
заболеваемости в пределах 4–27 на 100 000 населения. Ус�
тановлена этиологическая связь артериита с HLA�DR Аг
и присутствием CD4+ T�лимфоцитов и макрофагов в стен�
ке артерий. Основная локализация гигантоклеточного ар�
териита: височная артерия. Из экстракраниальных лока�
лизаций выделяют поражение восходящего и нисходящего
отделов аорты (в 10–15% сочетающееся с височным арте�
риитом). Реже поражаются коронарные, висцеральные и
артерии конечностей. Гранулематозные изменения в стен�
ке сосуда носят туберкулоидный характер. В большей сте�
пени поражается средняя оболочка сосудистой стенки, во
внутренней оболочке могут преобладать пролифератив�
но�фиброзные изменения с сужением просвета сосуда. Ос�
ложнения гигантоклеточных артериитов: развитие слепо�
ты, инфаркты, аневризмы.

АртериитАртериитАртериитАртериитАртериит ТТТТТакаясуакаясуакаясуакаясуакаясу (МКБ: M31.4 Синдром дуги аорты [Та�
каясу]) — воспалительного характера системное неясной
этиологии заболевание сосудов. Поражаются аорта и её
крупные ветви, лёгочные артерии, реже — артерии конеч�
ностей и коронарные; заболевание достаточно широко рас�
пространено, встречается в 6 раз чаще у женщин, чем у
мужчин. У японцев и индусов выявлена ассоциация с
HLA�В52 и DR2 Аг. Заболевание может проявляться окк�
люзивными или аневризматическими изменениями сосу�
дов с широким спектром клинических проявлений и ос�
ложнений. При поражении аорты выделяют 4 варианта
заболевания: болезнь «отсутствия пульса» — классический
вариант при поражении восходящей аорты, её дуги, брахи�
оцефалических артерий; возможно с проявлениями аор�
тальной недостаточности с преобладанием изменений в то�
ракоабдоминальной части аорты; с тотальным поражением
аорты; с преобладанием поражения лёгочной артерии. Гис�
тологически идентичен идиопатическому гигантоклеточ�
ному артерииту.

Морфологически сходные артерииты имеют ряд кли�
нических отличий: при артериите Такаясу возраст

больных к моменту клинических проявлений <40 лет.
Отмечаются ослабление пульса, разница в уровне сис�
толического АД (>10 мм рт.ст.) на обеих руках, артери�
ографические изменения.

ДиссеминированныйДиссеминированныйДиссеминированныйДиссеминированныйДиссеминированный гранулематозныйгранулематозныйгранулематозныйгранулематозныйгранулематозный васкулитваскулитваскулитваскулитваскулит (МКБ:
M31.8 Другие уточнённые некротизирующие васкуло�
патии) — гетерогенная группа заболеваний, имеющих
сходство с идиопатическим гигантоклеточным артери�
итом и артериитом Такаясу, характеризующихся рас�
пространённым гранулематозным васкулитом сосудов
различного калибра, включая развитие гранулематоз�
ного гломерулонефрита; известны первичные кожные
и висцеральные гранулематозные флебиты. В грануле�
матозной ткани могут отсутствовать гигантские клет�
ки, иногда гранулёмы локализуются экстраваскулярно.
Болеют преимущественно мужчины. Гранулематозные
изменения преимущественно поражают среднюю обо�
лочку сосудистой стенки, но в аорте они могут одно�
временно выявляться в интиме и адвентиции.

БББББОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬ КККККРОНАРОНАРОНАРОНАРОНА

Болезнь Крона (МКБ: K50 Болезнь Крона [регио�
нарный энтерит]) — хроническое гранулематозное
заболевание ЖКТ неясной этиологии. Предраспо�
ложенность к развитию заболевания связана с де�
фектами гена NOD2, кодирующего один из белков��
активаторов каспаз. В кишечной стенке снижено
количество CD8+ Т�супрессоров. Чаще заболевают
мужчины. Отмечается семейная предрасположен�
ность.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Поражается любой от�
дел ЖКТ, наиболее часто — терминальный отдел
подвздошной кишки. Характерно развитие сарко�
моподобного гранулематоза с эпителиоидными и
клетками Лангханса; присутствуют также лимфоци�
ты, гистиоциты и плазматические клетки. Стенка
кишки утолщена. Глубокие линейные извитые изъяз�
вления, чередование очагов поражения с неизменён�
ными участками придают слизистой оболочке вид
«булыжной мостовой». При рубцевании формиру�
ются вторичные стриктуры. Серозная оболочка со�
держит гранулёмы и спайки. Брыжейка склерозиро�
вана. Регионарные лимфатические узлы
гиперплазированы.

ГГГГГИСТИОЦИТИСТИОЦИТИСТИОЦИТИСТИОЦИТИСТИОЦИТОЗОЗОЗОЗОЗ ХХХХХ

Гистиоцитоз Х (МКБ: D76.0 Гистиоцитоз из кле�
ток Лангерханса, не классифицированный в других
рубриках) — системное гранулематозное заболева�
ние с пролиферацией гистиоцитов. Этиология не�
известна. По особенностям клинико�анатомичес�
ких проявлений выделяют 3 формы гистиоцитоза.

Болезнь Леттерера–Сиве (острый прогрессирующий гис�
тиоцитоз; МКБ: C96.0 Болезнь Леттерера–Сиве) со зло�
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* Автор раздела «Иммунное воспаление» — В.С. Пауков.

качественной пролиферацией гистиоцитов, наличием
гигантских клеток, эозинофилов и клеток с пенистой
протоплазмой;

Болезнь Хэнда–Шюллера–Крисчена с пролиферацией ги�
стиоцитов и накоплением в них эфиров холестерина
(клинически — несахарный диабет, экзофтальм,
костные деструкции);

Эозинофильная гранулёма с наличием в клеточном ин�
фильтрате гистиоцитов, эозинофилов, лимфоцитов, плаз�
матических клеток.

Для лёгочных проявлений гистиоцитоза X типич�
ны раннее формирование кистозных изменений,
эмфизематозных булл («сотовое лёгкое»), присое�
динение пневмофиброза. При хроническом тече�
нии заболевания с поражением лёгких развивается
лёгочно�сердечная недостаточность, возможен ре�
цидивирующий пневмоторакс.

ÈÌÌÓÍÍÎÅ ÂÎÑÏÀËÅÍÈÅ*
Иммунное воспаление — ответная реакция на пер�
вично возникший иммунологический конфликт в
сенсибилизированном организме, а морфологичес�
кая основа реакций ГНТ (анафилаксия, феномен Ар�
тюса и т.п.) и ГЗТ (например, туберкулиновая реак�
ция) — воспалительная. Пусковым механизмом
воспаления является повреждение тканей, связанное
с действием на неё иммунных комплексов «Аг�АТ»,
комплемента и ряда цитокинов и хемокинов. Изме�
нения, возникающие при иммунном воспалении,
развиваются в следующей последовательности: 1) об�

разование иммунных преципитатов (комплексов «Аг�
�АТ») в просвете венул; 2) связывание их с компле�
ментом; 3) хемотаксическое действие преципитатов
на ПЯЛ и аккумуляция их около вен и капилляров; 4)
фагоцитоз и переваривание иммунных комплексов
ферментами лизосом; 5) высвобождение лизосомаль�
ных ферментов и образование вазоактивных веществ;
6) повреждение ими сосудистой стенки в виде фибри�
ноидного некроза с последующими периваскулярны�
ми кровоизлияниями и отёком окружающих тканей.
В результате в зоне воспаления развивается экссуда�
тивно�некротическая реакция с серозно�геморраги�
ческим экссудатом.

При реакции ГЗТ основная роль в очаге воспаления
принадлежит T�лимфоцитам и макрофагам, которые
находят в ткани Аг и, уничтожая его, вместе с ним
разрушают и ткани. Изменения микроциркулятор�
ного русла при этом выражены слабо, ПЯЛ мало или
они вообще могут отсутствовать. Инфильтрат пред�
ставлен в основном лимфо�макрофагальными эле�
ментами, нередко с гигантскими клетками. Воспа�
ление протекает по типу продуктивного — в виде
гранулематозного или иногда межуточного и харак�
теризуется затяжным течением, которое отражает
иммунные, в том числе и аутоиммунные процессы,
протекающие в организме.

Взаимоотношения между иммунитетом и воспале�
нием рассмотрены в разделе «Воспаление и имму�
нитет» главы 4, а механизмы иммунного воспале�
ния — в главе 6.
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ПРИСПОСОБИТЕЛЬНЫЕ И
КОМПЕНСАТОРНЫЕ РЕАКЦИИ

В этой главе рассмотрены общие вопросы приспособительных
(адаптивных) реакций разных структур — от молекул до цело!
стного организма — на воздействие повреждающих факторов
(см. гл. 2 «Повреждения»), и в первую очередь — механизмы
компенсации функций и принципы обеспечения приспособи!
тельных и компенсаторных реакций. Разобраны также представ!
ления об адаптационном процессе и стрессе. Крайние проявле!
ния эффекта сильного стрессорного воздействия на организм, не
способный предупредить нарушение его гомеостаза, могут при!
вести к значительным расстройствам жизнедеятельности и раз!
витию экстремального (коллапса, шока, комы) или даже терми!
нального состояния. Этим вопросам посвящена глава 26
(«Экстремальные состояния»).

Ïðèñïîñîáëåíèå*
Приспособление — широкое биологическое понятие, включаю!
щее филогенез, онтогенез, эволюцию, наследственность и все
формы регуляции функций организма как в нормальных услови!
ях, так и при патологии. Такое понимание термина принадлежит
И.В. Давыдовскому [106], и с ним трудно не согласиться. С этих
позиций сама жизнь есть непрерывное приспособление, адапта!
ция индивидуума к постоянно меняющимся условиям внешней
среды, сама жизнь есть адекватное отражение тех условий, того
мира, в котором живёт организм. И от того, насколько выражена
способность приспособления индивидуумов к меняющимся ус!
ловиям внешнего мира, зависит адаптация к нему биологическо!
го вида, состоящего из индивидуумов. За миллиарды лет жизни
на Земле постоянно менялись и меняются условия внешнего мира,
и многие тысячи или сотни тысяч видов вымерли, не сумев при!
способиться к новым условиям существования. Впрочем, и сей!
час имеются некоторые виды животных, существующие уже сотни
миллионов лет благодаря, очевидно, их необычайным приспосо!
бительным способностям. Таким образом, приспособление —
понятие, в основном характеризующее возможности биологичес!
кого вида, т.е. комплекс постоянно саморегулирующихся про!
цессов, возникающих в организмах вида и позволяющих этому
виду приспособиться к меняющимся условиям существования и
выжить в этих условиях. Вместе тем это не означает, что приспо!
собительные реакции свойственны только биологическому виду.
Ими обладают и все индивидуумы, образующие вид, и проявля!
ются они как в условиях здоровья, так и в условиях болезни. К

* Авторы раздела «Приспособление» — Д.С. Саркисов, В.С. Пауков.
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примеру, с помощью реактивности организм
адаптируется к внешней среде, сохраняя гоме!
остаз, характерный для всех представителей
данного вида, и вместе с тем изменения реак!
тивности и гомеостаза являются звеньями па!
тогенеза любой болезни. Болезнь — явление
индивидуальное, и, следовательно, у конкрет!
ного больного видовые приспособительные ре!
акции преломляются через его индивидуаль!
ные особенности, связанные с именно его
реактивностью, возрастом, полом, условиями
жизни и др. Поэтому проблема приспособле!
ния является не только биологической, но и
медицинской, — проблемой патологии. Важно
подчеркнуть, что в динамике болезни приспо!
собительные реакции больного направлены на
восстановление гомеостаза и адаптацию к но!
вым условиям жизни, жизни после болезни.
При этом гомеостатические реакции — реакции
всего организма, направленные на поддержа!
ние динамического постоянства его внутренней
среды. И в связи с этим все физиологические
и общепатологические реакции (нарушения
кровообращения, дистрофии, воспаление и
др.) являются реакциями приспособительны!
ми, направленными на восстановление гомео!
стаза.

КККККОМПЕНСАЦИЯОМПЕНСАЦИЯОМПЕНСАЦИЯОМПЕНСАЦИЯОМПЕНСАЦИЯ

Одной из форм приспособления является ком!
пенсация — совокупность реакций организма,
возникающих при повреждениях или болезнях
и направленных на возмещение нарушенных
функций. И коль скоро эти реакции возникают
при болезнях, следовательно они носят инди!
видуальный характер, ибо конкретной болез!
нью заболевает конкретный человек. Поэтому
компенсаторные реакции — область медици!
ны, область патологии. Этим они отличаются
от видовых приспособительных реакций, ко!
торые обеспечивают жизнь организма и в нор!
ме, и в патологии. Вместе с тем компенсация
нарушенных функций направлена на сохране!
ние жизни, а следовательно также является
приспособлением, но возникающим лишь в том
случае, если организм терпит ущерб. Поэтому
компенсаторные реакции более узкие, чем при!
способительные, и соотносятся с ними как
часть с целым. Разумеется, человек как инди!
видуум обладает собственными реакциями, но
одновременно, являясь представителем биоло!
гического вида, он имеет и видовые приспосо!
бительные реакции. Во время болезни на вос!
становление гомеостаза, на выздоровление
направлены и те, и другие реакции, и их труд!

но разделить. Поэтому в клинике их часто обо!
значают как компенсаторно!приспособитель!
ные реакции. Однако если это в какой!то сте!
пени оправдано с практической точки зрения,
то по сути эти понятия не идентичны, ибо с
приспособлением мы часто сталкиваемся в
физиологических условиях, и именно приспо!
собительные реакции позволяют не заболеть и
исключают необходимость развития компен!
саторных реакций организма.

И приспособление, и компенсация объединя!
ются понятием адаптационный процесс.

Àäàïòàöèîííûé ïðîöåññ*
Адаптационный процесс — общая, генерали!
зованная, стадийно развивающаяся реакция
организма. Основное биологическое значение
адаптационного процесса заключается в при!
способлении организма к изменениям внеш!
ней или внутренней среды.

Адаптационный процесс — общая реакция
организма на действие необычного для него
фактора внешней или внутренней среды. Эта
реакция характеризуется стадийными специ!
фическими и неспецифическими изменения!
ми жизнедеятельности: как правило, она обес!
печивает повышение резистентности организма
к воздействующему на него фактору и как след!
ствие — приспособляемости его к меняющим!
ся условиям существования.

Впервые представление об адаптационном про!
цессе (синдроме) было сформулировано пато!
логом Г. Селье в 1935–1936 гг. Селье выделял
общую и местную его формы.

ВВВВВИДЫИДЫИДЫИДЫИДЫ АДАПТАЦИОННОГОАДАПТАЦИОННОГОАДАПТАЦИОННОГОАДАПТАЦИОННОГОАДАПТАЦИОННОГО ПРОЦЕССАПРОЦЕССАПРОЦЕССАПРОЦЕССАПРОЦЕССА

•  Общий (генерализованный, системный) адаптацион!
ный процесс характеризуется вовлечением в него всех
или большинства органов и физиологических систем
организма.

•  Местный адаптационный процесс наблюдается в от!
дельных тканях или органах при их альтерации, воз!
никает при локальных повреждениях тканей, разви!
тии в них воспаления, опухолей, аллергических
реакций и других местных патологических процес!
сов. Однако и местный адаптационный процесс фор!
мируется при большем или меньшем участии всего
организма.

При оптимальной реализации процесса адап!
тации формируется отсутствовавшая ранее

* Автор раздела «Адаптационный процесс» — П.Ф. Лит!
вицкий.
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высокая устойчивость организма к фактору,
вызвавшему этот процесс, а нередко и к раз�
дражителям другого характера (феномен пере�
крёстной адаптации).

Адаптация организма к чрезвычайным факторам
характеризуется активацией специфических и не�
специфических реакций и процессов (рис. 5�1).

•  Специфический компонент развития адаптации обеспе�
чивает приспособление организма к действию конкрет�
ного фактора (например, к гипоксии, холоду, физичес�
кой нагрузке, значительному избытку или недостатку
какого�либо вещества, существенному сдвигу важного
параметра гомеостаза и т.п.).

•  Неспецифический компонент механизма адаптации зак�
лючается в общих, стандартных, неспецифических из�
менениях в организме, возникающих при воздействии
любого фактора необычной силы, характера и/или дли�
тельности. Эти изменения описаны как стресс�реакция,
или стресс.

ПППППРИРИРИРИРИЧЧЧЧЧИНЫИНЫИНЫИНЫИНЫ ВОЗНИКНВОЗНИКНВОЗНИКНВОЗНИКНВОЗНИКНОВЕНИЯОВЕНИЯОВЕНИЯОВЕНИЯОВЕНИЯ АДАПТАДАПТАДАПТАДАПТАДАПТАЦИОАЦИОАЦИОАЦИОАЦИОННННННННННОООООГГГГГООООО

ПРОЦЕССАПРОЦЕССАПРОЦЕССАПРОЦЕССАПРОЦЕССА

Причины возникновения адаптационного про�
цесса подразделяют на экзогенные и эндоген�
ные. Наиболее часто адаптационный процесс
вызывают экзогенные агенты различной при�
роды.

ЭкзогенныеЭкзогенныеЭкзогенныеЭкзогенныеЭкзогенные факторыфакторыфакторыфакторыфакторы •  Физические: значительные от�
клонения атмосферного давления, колебания тем�
пературы, существенно повышенная или пониженная
физическая нагрузка, гравитационные перегрузки.
•  Химические: дефицит или повышенное содержание
кислорода во вдыхаемом воздухе, голодание, недоста�
ток или избыток поступающей в организм жидкости,
интоксикации организма химическими веществами.
•  Биологические: инфицирование организма и инток�
сикации экзогенными биологически активными ве�
ществами.

ЭндогенныеЭндогенныеЭндогенныеЭндогенныеЭндогенные причиныпричиныпричиныпричиныпричины развитияразвитияразвитияразвитияразвития адаптационногоадаптационногоадаптационногоадаптационногоадаптационного процессапроцессапроцессапроцессапроцесса:
недостаточность функций тканей, органов и их фи�
зиологических систем; дефицит или избыток биоло�
гически активных веществ (гормонов, ферментов,
цитокинов, пептидов и др.).

УУУУУСЛСЛСЛСЛСЛОВИЯОВИЯОВИЯОВИЯОВИЯ ВОЗНИКНВОЗНИКНВОЗНИКНВОЗНИКНВОЗНИКНОВЕНИЯОВЕНИЯОВЕНИЯОВЕНИЯОВЕНИЯ АДАПТАДАПТАДАПТАДАПТАДАПТАЦИОАЦИОАЦИОАЦИОАЦИОННННННННННОООООГГГГГООООО

ПРОЦЕССАПРОЦЕССАПРОЦЕССАПРОЦЕССАПРОЦЕССА

•  СостояниеСостояниеСостояниеСостояниеСостояние реактивностиреактивностиреактивностиреактивностиреактивности организмаорганизмаорганизмаорганизмаорганизма. Нередко именно
от неё во многом зависит как возможность (или не�
возможность) возникновения, так и особенности ди�
намики этого процесса.

•  КонкретныеКонкретныеКонкретныеКонкретныеКонкретные условияусловияусловияусловияусловия, приприприприпри которыхкоторыхкоторыхкоторыхкоторых патогенныепатогенныепатогенныепатогенныепатогенные факторыфакторыфакторыфакторыфакторы
действуютдействуютдействуютдействуютдействуют нанананана организморганизморганизморганизморганизм (например, высокая влажность
воздуха и наличие ветра усугубляют патогенное дей�
ствие низкой температуры; недостаточная активность
ферментов микросом печени ведёт к накоплению в
организме токсичных продуктов обмена веществ и к
развитию эндотоксинового шока).

ÌÅÕÀÍÈÇÌÛ ÐÀÇÂÈÒÈß È ÑÒÀÄÈÈ
ÀÄÀÏÒÀÖÈÎÍÍÎÃÎ ÏÐÎÖÅÑÑÀ

Адаптационный процесс развивается на фоне
ориентировочной реакции организма, активации
неспецифического, а также специфического
ответа на причинный фактор. В последующем
формируются временные связи и функциональ�
ные системы, обеспечивающие организму либо
«уход» от действующего чрезвычайного агента,
либо преодоление патогенных его эффектов,
либо оптимальный уровень жизнедеятельнос�
ти, несмотря на продолжающееся влияние это�
го агента, т.е. собственно адаптацию (рис. 5�2).

СССССТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯ ЭКСТРЕННОЙЭКСТРЕННОЙЭКСТРЕННОЙЭКСТРЕННОЙЭКСТРЕННОЙ АДАПТАЦИИАДАПТАЦИИАДАПТАЦИИАДАПТАЦИИАДАПТАЦИИ

Первая стадия адаптационного процесса — ста�
дия срочной (экстренной) адаптации — зак�
лючается в мобилизации предсуществующих в
организме компенсаторных, защитных и при�
способительных механизмов. Это проявляется
триадой закономерных изменений.

•  Активацией «исследовательской» поведенческой дея�
тельности индивида, направленной на получение мак�
симума информации о чрезвычайном факторе (его
природе, силе, периодичности влияния и др.) и по�
следствиях его действия.

•  Гиперфункцией многих систем организма, но преиму�
щественно тех, которые непосредственно (специфи�

Ðèñ. 5-1. Êîìïîíåíòû ðàçâèòèÿ ïðîöåññà àäàïòàöèè ê ÷ðåçâû÷àéíîìó ôàêòîðó.
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чески) обеспечивают приспособление к данному фак!
тору (низкой и высокой температуре, чрезмерной
физической нагрузке, гипоксии, значительно повы!
шенному или пониженному атмосферному давлению
и др.). Эти системы (физиологические и функцио!
нальные) называют доминирующими.

•  Мобилизацией органов и физиологических систем
(сердечно!сосудистой, дыхательной, крови, иммунной,
тканевого метаболизма и др.), которые реагируют на
воздействие любого чрезвычайного для данного орга!
низма фактора. Это сочетается с многократным, по
сравнению с нормой, возрастанием катаболизма энер!
гоёмких соединений, повышением проницаемости
мембран клеток, ферментемией, интенсификацией
трансмембранных процессов, отрицательным азотис!
тым балансом, снижением массы тела и другими из!
менениями в организме. Совокупность этих реакций
составляет неспецифический — стрессорный компо!
нент механизма адаптационного процесса.

МеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмы

В основе развития срочной адаптации лежит
несколько взаимосвязанных механизмов.

•  Под действием чрезвычайного фактора активизиру!
ются нервная и эндокринная системы и значительно
увеличиваются в крови и других жидкостях организ!
ма уровни так называемых стрессорных, активирую!
щих функцию и катаболические процессы гормонов
и нейромедиаторов — адреналина, норадреналина,
глюкагона, глюко! и минералокортикоидов, тиреоид!
ных гормонов и др.

•  Существенную роль в развитии стадии срочной адап!
тации и гиперфункции органов играет увеличение
содержания в тканях и их клетках различных мест!
ных «мобилизаторов» функций — Ca2+, ряда цитоки!
нов, пептидов, нуклеотидов и других. Последние пря!
мо или опосредованно активируют протеинкиназы и
процессы, катализируемые ими — липолиз, гликолиз,
протеолиз, трансмембранный перенос ионов и моле!
кул, секрецию и др.

•  Одновременно существенно изменяется физико!хи!
мическое состояние мембранного аппарата клеток, а
также кинетическая активность ферментов. Особую
роль в модификации клеточных мембран и фермен!
тов играет закономерная на этой стадии интенси!
фикация перекисного окисления липидов, актива!
ция фосфолипаз, липаз и протеаз. Это облегчает
реализацию трансмембранных процессов (перено!
са субстратов и продуктов метаболизма, ионов, жид!
кости, кислорода, углекислого газа и др.), изменяет
чувствительность и количество рецепторных струк!
тур.

•  Параллельно регистрируются признаки усиленного
распада органических соединений (белков, липидов,
углеводов и их комплексов), клеточных структур и
мобилизации пластических ресурсов организма. В
связи с этим в крови и других биологических жидко!
стях значительно возрастает уровень аминокислот,
глюкозы, высших жирных кислот, нуклеотидов.

•  Значительное и длительное увеличение функции ор!
ганов, расхода субстратов обмена веществ и макроэр!
гических нуклеотидов, относительная недостаточность
кровоснабжения тканей может сопровождаться раз!
витием в них дистрофических изменений и даже не!
кроза. В связи с этим на стадии срочной адаптации
возможны развитие болезней, болезненных состоя!
ний и патологических процессов (например, язвен!
ных изменений в ЖКТ, артериальной гипертензии,
иммунопатологических состояний, нервно!психичес!
ких расстройств, инфаркта миокарда и др.) и даже
гибель организма.

Биологический смысл реакций, развивающих!
ся на стадии срочной адаптации (несмотря на
их неспецифичность, несовершенство, высокую
энергетическую и субстратную «стоимость»),
заключается в создании условий, необходимых
для того, чтобы организм «продержался» до
этапа формирования его устойчивой повышен!
ной резистентности к действию экстремального
фактора.

Ðèñ. 5-2. Îáùèé ìåõàíèçì àäàïòàöèîííîãî ïðîöåññà íà ñòàäèè ïîâûøåííîé óñòîé-
÷èâîé ðåçèñòåíòíîñòè.
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СССССТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯ ПОВЫШЕННОЙПОВЫШЕННОЙПОВЫШЕННОЙПОВЫШЕННОЙПОВЫШЕННОЙ РЕЗИСТЕНТНОСТИРЕЗИСТЕНТНОСТИРЕЗИСТЕНТНОСТИРЕЗИСТЕНТНОСТИРЕЗИСТЕНТНОСТИ

Вторая стадия адаптационного процесса — ста!
дия повышенной устойчивой резистентности,
или долговременной адаптации организма к
действию чрезвычайного фактора, — реализу!
ется следующим образом.

•  Формируется состояние специфической устойчивос!
ти организма как к конкретному агенту, вызвавшему
адаптацию, так нередко и к другим факторам. Этот
феномен получил название перекрёстной адаптации.

•  Увеличиваются мощность и надёжность функций ор!
ганов и физиологических систем, обеспечивающих
адаптацию к определённому фактору. В таких доми!
нирующих системах наблюдается увеличение числа
и/или массы структурных элементов (т.е. гипертро!
фия и гиперплазия их), желёз внутренней секреции,
эффекторных тканей и органов. Указанные измене!
ния являются следствием более высокой активации
синтеза именно в них нуклеиновых кислот и белков.
Комплекс таких изменений обозначают как систем!
ный структурный след процесса адаптации.

•  Устраняются признаки стрессорной реакции, форми!
руется эффективное приспособление организма к
чрезвычайному фактору, вызвавшему процесс адап!
тации. В результате формируется надёжная, устойчи!
вая адаптация организма к меняющимся социально!
биологическим условиям среды.

•  Реализуются процессы, как активировавшиеся на пер!
вой его стадии, так и включающиеся дополнительно.
К числу последних относятся реакции, обеспечиваю!
щие преимущественное энергетическое и пластичес!
кое снабжение клеток гиперфункционирующих до!
минирующих систем (см. ниже). Последнее сочетается
с лимитированием снабжения кислородом и субстра!
тами метаболизма других систем организма. Это осу!
ществляется за счёт реакций двух категорий:

††††† перераспределения кровотока — увеличения его в
тканях и органах доминирующих систем при сни!
жении в других;

††††† активации генетического аппарата длительно гипер!
функционирующих клеток, синтеза нуклеиновых
кислот и белков в них с последующей гипертрофи!
ей и гиперплазией их субклеточных структурных эле!
ментов при одновременном торможении экспрес!
сии генов в клетках недоминирующих систем и
органов (например, пищеварения, мышечной, поч!
ках и других).

•  При продолжительном действии причины адаптаци!
онного процесса или повторном его развитии возмож!
ны значительная гиперфункция и патологическая ги!
пертрофия клеток доминирующих систем. Это может
привести к энергетическому дефициту, нарушению
пластических процессов в них и, как следствие — к
угнетению синтеза в них нуклеиновых кислот и бел!
ка, расстройствам обновления структурных элемен!
тов и гибели клеток.

СССССТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯ ИСТОЩЕНИЯИСТОЩЕНИЯИСТОЩЕНИЯИСТОЩЕНИЯИСТОЩЕНИЯ

Третья стадия процесса адаптации обозначена
как стадия истощения, или изнашивания. Эта

стадия адаптационного процесса (на этом эта!
пе его обозначают чаще как «адаптационный
синдром») не является обязательной. Она раз!
вивается лишь тогда, когда причинный фак!
тор адаптационного процесса становится па!
тогенным, а действие его не устранено. В
большинстве случаев процесс адаптации завер!
шается формированием долговременной повы!
шенной устойчивости организма к действую!
щему на него чрезвычайному фактору.

При развитии этой стадии процессы, лежа!
щие в её основе, могут обусловить развитие
болезней, патологических состояний и даже
гибель организма. Последнее наиболее веро!
ятно при повторном, особенно многократном,
развитии процесса адаптации, при прекраще!
нии и последующем действии через какой!то
отрезок времени того же или другого чрезвы!
чайного фактора. Так, при адаптации к зна!
чительной физической нагрузке, гипоксии,
холоду и другим факторам в органах и тканях
развиваются существенные структурные изме!
нения (в головном мозге гипертрофируются
нейроны различных нервных центров; увели!
чивается масса коркового и мозгового веще!
ства надпочечников, ткани щитовидной и не!
которых других желёз внутренней секреции;
гипертрофируются миокард, отдельные груп!
пы скелетной мускулатуры, а особенно клет!
ки органов и тканей, участвующих в реализа!
ции процесса специфической адаптации к
данному фактору).

Многократное развитие адаптационного процес!
са может привести к «изнашиванию» систем,
обеспечивающих специфическую адаптацию к
данному, а нередко и к другим факторам. Пос!
леднее наблюдается у пожилых лиц или после
перенесённых тяжёлых хронических болезней,
поскольку возможности систем энергетического
и пластического обеспечения процессов синте!
за и разрушения структур, репарации нуклеи!
новых кислот и белков при указанных услови!
ях значительно снижены.

Это может способствовать возникновению со!
стояний, обозначаемых как болезниболезниболезниболезниболезни адаптацииадаптацииадаптацииадаптацииадаптации
(точнее — её нарушения) — дизадаптации (на!
пример, ГБ, язвенной болезни, эндокринопа!
тий, невротических состояний, иммунопатоло!
гических реакций и др.).

АААААТРОФИЯТРОФИЯТРОФИЯТРОФИЯТРОФИЯ

Если биологический смысл компенсаторных
реакций заключается в восстановлении функ!
ций органов и систем, а степень их восстанов!
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ления является основным критерием достаточ!
ности этих реакций, то для приспособитель!
ных процессов восстановление функции не
обязательно. Важно приспособление организ!
ма к изменившимся условиям жизни, связан!
ным как с внешним миром, так и с внутрен!
ней средой организма. В физиологических
условиях приспособительные реакции проте!
кают постоянно (например, в связи с возраст!
ными изменениями человека) и заключаются
прежде всего в атрофии — процессе, характе!
ризующемся снижением или полной утратой
функций с уменьшением объёма морфологи!
ческих структур органа и ткани. Так, на опре!
дёленном этапе жизни человека происходит
атрофия вилочковой железы, яичников и МЖ
у женщин, сперматогенного эпителия яичек у
мужчин и т.п. Вместе с тем с помощью атро!
фии организм приспосабливается к измене!
ниям, вызванным различными болезнями. По!
этому атрофия многообразна. Она может быть
общей (например, инволюционная или пато!
логическая кахексия) и местной (атрофия ти!
муса, почки и т.п.). В большинстве случаев
атрофия — процесс обратимый. Исходя из при!
чины, вызвавшей атрофию, выделяют следую!
щие её виды: дисфункциональная атрофия (ат!
рофия от бездеятельности) развивается в
результате отсутствия функции (например, ат!
рофия мышц конечности при переломе её ко!
сти); атрофия от давления (атрофия ткани мозга
вследствие давления ликвора, скапливающегося
в желудочках мозга при гидроцефалии); атро!
фия вследствие недостаточного кровоснабжения
(атрофия почки при стенозе почечной артерии
атеросклеротической бляшкой); нейротрофи!
ческая атрофия, возникающая при нарушении
иннервации ткани (атрофия скелетных мышц
в результате разрушения двигательных нейро!
нов при полиомиелите); атрофия от действия
химических или физических факторов (атро!
фия костного мозга при действии лучевой энер!
гии).

ГГГГГИПЕРТРОФИЯИПЕРТРОФИЯИПЕРТРОФИЯИПЕРТРОФИЯИПЕРТРОФИЯ ИИИИИ ГИПЕРПЛАЗИЯГИПЕРПЛАЗИЯГИПЕРПЛАЗИЯГИПЕРПЛАЗИЯГИПЕРПЛАЗИЯ

При длительном повышении нагрузки на ор!
ган или систему органов приспособление про!
является в гипертрофии, т.е. в увеличении
объёма функционирующей ткани, обеспечи!
вающей гиперфункцию органа. В основе ги!
пертрофии лежит гиперплазия — увеличение
количества клеток, внутриклеточных структур,
компонентов стромы, количества сосудов. Так,
за счёт гиперплазии крист митохондрий может
развиваться гипертрофия этих органелл («ги!

гантские» митохондрии), гиперплазия внутри!
клеточных структур обеспечивает гипертро!
фию клеток, а гиперплазия последних лежит
в основе гипертрофии органа. Вместе с тем
масса таких высокоспециализированных ор!
ганов, как сердце и ЦНС, увеличивается толь!
ко за счёт гипертрофии уже существующих
клеток. В её основе также лежит гиперплазия
внутриклеточных структур. Эти органы отли!
чаются чрезвычайной сложностью структур!
но!функциональной организации (автоматизм
сократимости кардиомиоцитов, огромное ко!
личество разнообразных связей нейронов с
другими структурами и т.п.). Кроме того, в
процессе дифференцировки вновь образован!
ной клетки она перестаёт функционировать,
и, например, в мышце сердца это может пре!
рвать функцию «миокардиального синцития»,
что нарушит проводимость и автоматизм сокра!
щения миокарда и вызовет аритмию. Очевид!
но, что и для ЦНС значительно целесообраз!
нее сохранение функций за счёт гипертрофии
уже имеющегося нейрона с его сложной сис!
темой регуляции, чем образование новой не!
рвной клетки и восстановление её связей с
другими нервными структурами. В таких орга!
нах, как печень или почки, также обладаю!
щих очень сложными функциями, увеличение
массы ткани, тем не менее, происходит как за
счёт гиперплазии клеток, так и в результате
их гипертрофии, хотя в основе последней так!
же лежит гиперплазия внутриклеточных струк!
тур. Наконец, в органах с не столь разнооб!
разными функциями, таких как кишечник,
кожа, ткани которых к тому же являются по!
граничными, гипертрофия происходит толь!
ко за счёт размножения клеток. Таким обра!
зом, универсальным механизмом гипертрофии
является гиперплазия внутриклеточных струк!
тур, а механизмы гипертрофии разных орга!
нов зависят от их структурно!функциональ!
ных особенностей (рис. 5!3 на вклейке). Следует
также подчеркнуть, что гипертрофия — процесс
обратимый и поддерживается гиперфункцией
органа.

Физиологическая гипертрофия возникает у
здоровых людей как приспособительная реак!
ция на повышенную функцию тех или иных
органов. Примером физиологической гипер!
трофии является увеличение соответствующих
групп мышц или сердца при занятии опреде!
лёнными видами спорта. При беременности в
результате физиологической гипоксии форми!
рующейся плаценты увеличивается количество
капилляров в ворсинах хориона и возрастает

Text
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их масса и т.д. Однако если атрофия является
чисто приспособительной реакцией, так как не
направлена на сохранение функции органа, то
гипертрофия, возникающая при болезнях, яв!
ляется компенсаторной реакцией, позволяю!
щей сохранить функцию тех или иных орга!
нов в условиях патологии.

ÌÅÕÀÍÈÇÌÛ ÊÎÌÏÅÍÑÀÖÈÈ ÔÓÍÊÖÈÉ

Механизмы компенсации функций при болез!
нях принципиально не отличаются от механиз!
мов приспособления. В их основе также лежит
пролиферация клеток, но только до того объё!
ма, который может обеспечить функцию орга!
на, в котором развился патологический про!
цесс или который потерял часть своей массы.
Однако всё многообразие компенсаторных и
приспособительных изменений органов и тка!
ней при болезнях сводится к трём основным
реакциям — регенерации, гипертрофии и пе!
рестройке тканей.

РРРРРЕГЕНЕРАЦИЯЕГЕНЕРАЦИЯЕГЕНЕРАЦИЯЕГЕНЕРАЦИЯЕГЕНЕРАЦИЯ

Регенерация — восстановление организмом ут!
раченных или повреждённых тканей, клеток,
внутриклеточных структур либо в результате их
физиологической гибели, либо вследствие па!
тологического воздействия. В соответствии с
этим восстановление всех элементов живой
материи, гибнущих в процессе жизнедеятель!
ности, — физиологическаяфизиологическаяфизиологическаяфизиологическаяфизиологическая регенерациярегенерациярегенерациярегенерациярегенерация, а вос!
становление утраченного в результате патоло!
гических процессов — репаративнаярепаративнаярепаративнаярепаративнаярепаративная регенерациярегенерациярегенерациярегенерациярегенерация.

РеституцияРеституцияРеституцияРеституцияРеституция. После повреждения может восстановиться
ткань, идентичная утраченной, и такая регенерация
называется реституцией.

СубституцияСубституцияСубституцияСубституцияСубституция. Если же на месте повреждения образуется
соединительнотканный рубец, говорят о субституции.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая регенерациярегенерациярегенерациярегенерациярегенерация. Регенерация мо!
жет быть и патологической, когда функция ре!
генерирующей ткани не восстанавливается или
извращается. Различают гиперрегенерацию,
гипорегенерацию и метаплазию.

ГипорегенерацияГипорегенерацияГипорегенерацияГипорегенерацияГипорегенерация. Восстановление утраченных тканей
может идти очень медленно, и тогда имеет место ги!
порегенерация (например, при трофических язвах).

ГиперрегенерацияГиперрегенерацияГиперрегенерацияГиперрегенерацияГиперрегенерация. Иногда ткань регенерирует избыточ!
но, что подчас не только не восстанавливает функ!
цию, но наоборот — функция органа при этом стра!
дает. В этом случае речь идёт о гиперрегенерации
(например, келоидный рубец).

МетаплазияМетаплазияМетаплазияМетаплазияМетаплазия. К патологической регенерации следует
отнести и метаплазию — переход одного вида тка!
ни в другой, но родственный ей гистогенетически.

Примером метаплазии является развитие в области
повреждения слизистой оболочки бронха вместо мер!
цательного эпителия многослойного плоского орогове!
вающего эпителия или трансформация соединительной
ткани в кость. При метаплазии не восстанавливается
функция утраченной ткани.

ГГГГГИПЕРТРОФИЯИПЕРТРОФИЯИПЕРТРОФИЯИПЕРТРОФИЯИПЕРТРОФИЯ

Другим механизмом компенсации функций па!
тологически изменённого органа является ги!
пертрофия. В зависимости от характера и осо!
бенностей повреждения выделяют несколько
форм этой компенсаторной реакции.

КомпенсаторнаяКомпенсаторнаяКомпенсаторнаяКомпенсаторнаяКомпенсаторная гипертрофиягипертрофиягипертрофиягипертрофиягипертрофия развивается при длитель!
ной гиперфункции органа. При компенсаторной (ра!
бочей) гипертрофии увеличивается вся масса функцио!
нирующей ткани, но сама эта ткань не поражена
патологическим процессом (например, гипертрофия
миокарда при артериальной гипертензии).

РегенерационнаяРегенерационнаяРегенерационнаяРегенерационнаяРегенерационная гипертрофиягипертрофиягипертрофиягипертрофиягипертрофия развивается в сохранив!
шихся тканях повреждённого органа и компенсирует
утрату его части. Такая гипертрофия развивается при
крупноочаговом кардиосклерозе после инфаркта мио!
карда в сохранившейся мышечной ткани сердца, в со!
хранившейся ткани почки при нефросклерозе и т.п.

ВикарнаяВикарнаяВикарнаяВикарнаяВикарная гипертрофиягипертрофиягипертрофиягипертрофиягипертрофия развивается в сохранившемся
органе при гибели или удалении одного из парных ор!
ганов. При викарной (заместительной) гипертрофии
сохранившийся орган берёт на себя функцию утрачен!
ного.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая гипертрофиягипертрофиягипертрофиягипертрофиягипертрофия. Увеличение объёма и мас!
сы органа не всегда является компенсаторной реакци!
ей, так как не только не компенсирует утраченную фун!
кцию, но нередко извращает её. Такую гипертрофию
можно назвать патологической, ибо она сама является
проявлением болезни и требует лечения.

НейрогуморальнаяНейрогуморальнаяНейрогуморальнаяНейрогуморальнаяНейрогуморальная гипертрофиягипертрофиягипертрофиягипертрофиягипертрофия. Примером такой гипер!
трофии является нейрогуморальная гипертрофия, воз!
никающая при нарушении функции эндокринных же!
лёз — акромегалия при гиперфункции передней доли
гипофиза или железистая гиперплазия эндометрия, раз!
вивающаяся при дисфункции яичников. И акромега!
лия, и железистая гиперплазия эндометрия не несут в
себе ни приспособительного, ни компенсаторного смыс!
ла, а являются симптомами заболеваний, которые тре!
буют лечения.

ГипертрофическиеГипертрофическиеГипертрофическиеГипертрофическиеГипертрофические разрастанияразрастанияразрастанияразрастанияразрастания. Также не имеют компен!
саторного значения так называемые гипертрофические
разрастания тканей в области длительно текущих вос!
палительных процессов

УвеличениеУвеличениеУвеличениеУвеличениеУвеличение объёмаобъёмаобъёмаобъёмаобъёма тканитканитканитканиткани в области нарушенного лим!
фообращения (например, слоновость нижней конечно!
сти) также не компенсирует нарушенную функцию того
органа, в котором оно развивается.

ЛожнаяЛожнаяЛожнаяЛожнаяЛожная гипертрофиягипертрофиягипертрофиягипертрофиягипертрофия. Выделяют также понятие ложной
гипертрофии, когда на месте атрофирующейся функ!
циональной ткани или органа разрастаются жировая
клетчатка и соединительная ткань. Разумеется, этот
процесс никакого отношения ни к гипертрофии, ни к
компенсаторным реакциям не имеет.
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ÑÒÀÄÈÈ ÊÎÌÏÅÍÑÀÒÎÐÍÛÕ ÐÅÀÊÖÈÉ

Одной из важнейших особенностей компенса!
торных реакций является их стадийный (фазо!
вый) характер [139, 173, 178]. В динамике ком!
пенсаторных реакций выделяют 3 стадии,
названия которых несколько отличаются у па!
тологоанатомов и патофизиологов: становле!
ния (аварийная), закрепления (относительно
устойчивой компенсации) и истощения, или
декомпенсации (подробнее см. ниже в разделе
«Адаптационный процесс»). Механизмы и осо!
бенности развития этих стадий компенсатор!
ных реакций сложны, в их реализации так или
иначе участвует весь организм больного, одна!
ко схематично их можно представить следую!
щим образом.

•  1!я1!я1!я1!я1!я стадиястадиястадиястадиястадия ————— стадиястадиястадиястадиястадия становлениястановлениястановлениястановлениястановления компенсаторныхкомпенсаторныхкомпенсаторныхкомпенсаторныхкомпенсаторных про!про!про!про!про!
цессовцессовцессовцессовцессов. Эта стадия характеризуется тем, что при раз!
витии любого заболевания в органах резко повыша!
ется нагрузка на структуры, несущие специфическую
функцию органа, что требует адекватного увеличения
метаболизма и энергетического обеспечения. Это
вынуждает имеющиеся в клетках митохондрии резко
повышать образование энергии. Но гиперфункция
митохондрий сопровождается деструкцией их крист,
что не позволяет увеличить образование энергии до
необходимого уровня. В гиперфункционирующих
клетках возникает энергетический дефицит, который
является сигналом для включения комплекса компен!
саторных реакций, в том числе и для биосинтетичес!
ких процессов, необходимых для обеспечения гиперп!
лазии внутриклеточных структур [160]. В зависимости
от потенциальных возможностей организма с помощью
различных приспособительных и компенсаторных ре!
акций функционирование повреждённого патологи!
ческим процессом органа в условиях энергетическо!
го, а следовательно, и метаболического дефицита,
прекращается или продолжается. Степень эффектив!
ности компенсаторных и приспособительных процес!
сов в период энергетического дефицита и инициаль!
ной гиперфункции ультраструктур клеток и является
так называемым «функциональным резервом» каж!
дого больного, от которого зависят патогенез и исход
болезни.

•  2!я2!я2!я2!я2!я стадиястадиястадиястадиястадия ————— стадиястадиястадиястадиястадия относительноотносительноотносительноотносительноотносительно устойчивойустойчивойустойчивойустойчивойустойчивой компен!компен!компен!компен!компен!
сациисациисациисациисации характеризуется гиперплазией внутриклеточных
структур, обеспечивающих гипертрофию и гиперпла!
зию клеток. Значительно возрастают биосинтетичес!
кие процессы в клетках и резко снижается энергети!
ческий дефицит. Однако если не ликвидирована
причина, вызвавшая гиперфункцию органа, т.е. если
болезнь приобретает хроническое течение, то сохра!
няется гиперфункция ультраструктур клеток, требую!
щая энергетического обеспечения. Образующаяся в
этих условиях энергия, условно говоря, расходуется
на два основных процесса — на обеспечение функ!
ции органа и на ресинтез внутриклеточных структур,
разрушающихся при выполнении функции. Главен!
ствующим процессом является функция, так как если
она прекратится, то и все другие процессы в клетках
больше не нужны. Поэтому основная масса образую!
щейся в митохондриях энергии расходуется на обес!

печение функции и несколько меньшая — на восста!
новление самих себя. И коль скоро нагрузка на орган
не снижается, а функция его поддерживается необхо!
димой для этого энергией, то постепенно количество
энергии, необходимой для ресинтеза ультраструктур,
уменьшается. В результате в период ресинтеза вос!
станавливается несколько меньше крист митохонд!
рий, чем необходимо. А это значит, что на имеющи!
еся кристы падает и та нагрузка, которую должны были
бы нести недостающие кристы. Тем самым не только
поддерживается, но и постепенно нарастает энерге!
тический дефицит гиперфункционирующих клеток,
закономерно вызывающий гиперфункцию, а следо!
вательно, и ускоренный распад внутриклеточных
структур, в том числе и митохондрий. Поэтому в ста!
дии относительно устойчивой компенсации возника!
ет порочный круг, и это объясняет причину обяза!
тельной декомпенсации, которая наступает раньше
или позже, если не ликвидирована болезнь, вызвав!
шая необходимость включения компенсаторных и
приспособительных процессов. Таким образом, при
хронических заболеваниях, важнейшим звеном пато!
генеза которых являются компенсаторные и приспо!
собительные реакции, в самой компенсации функ!
ций уже заложена их декомпенсация в том случае,
если не удаётся ликвидировать болезнь.

•  3!я3!я3!я3!я3!я стадиястадиястадиястадиястадия ————— стадиястадиястадиястадиястадия декомпенсациидекомпенсациидекомпенсациидекомпенсациидекомпенсации — характеризуется
прогрессирующим преобладанием процессов распада
внутриклеточных структур над их ресинтезом. В па!
тологически изменённом органе исчезает гетероген!
ность клеток, так как для сохранения его функции
необходим уже их общий потенциал. Вместе с тем
это означает, что клетки теряют возможность восста!
навливаться, ибо для этого они должны на опреде!
лённое время перестать функционировать. Нарастает
гипоксия тканей (даже при достаточном поступлении
кислорода), так как уменьшается количество полно!
ценных внутриклеточных структур, способных его
утилизировать. Меняется метаболизм, развиваются
дистрофические процессы, нарастает ацидоз, способ!
ствующий лабилизации мембран лизосом и поступ!
лению гидролаз в цитоплазму. Кроме того, всё мень!
ше восстанавливаются и распадающиеся в результате
гиперфункции митохондрии, что ведёт к прогресси!
рующему уменьшению образования энергии, особен!
но необходимой для ресинтеза всех гиперфункцио!
нирующих структур. Это заставляет дефектные
ультраструктуры ещё интенсивнее функционировать,
чтобы поддержать функцию органа. Наконец, дест!
рукция внутриклеточных структур достигает такой сте!
пени, а энергетический дефицит вырастает до такого
уровня, когда обеспечение специфической функции
становится невозможным. Наступает энергетическое
истощение [160] и развивается декомпенсация.

Компенсаторные и приспособительные реак!
ции — явления одного биологического плана,
они основываются на нескольких биологичес!
ких закономерностях. Прежде всего следует
подчеркнуть, что в основе адаптации и ком!
пенсации лежат нормальные физиологические
реакции. Это объясняется тем, что функции
являются производными от деятельности кле!
ток различных органов и тканей, а новые типы
клеток в организме ни при каких условиях не
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образуются. Поэтому не могут появиться и
никакие новые и необычные функции, а при
формировании защитных реакций в ответ на
внешние воздействия организм может лишь
варьировать комбинации из стереотипного на!
бора своих функций.

Таким образом, следует говорить не о прин!
ципиально качественных отличиях приспосо!
бительных и компенсаторных реакций организ!
ма от нормальных реакций организма, а лишь
об их своеобразии, связанном с определённы!
ми условиями в конкретный период жизни
человека.

Ïðèíöèïû îáåñïå÷åíèÿ
ïðèñïîñîáèòåëüíûõ è

êîìïåíñàòîðíûõ ðåàêöèé*
В основе структурного обеспечения всего раз!
нообразия приспособительных и компенсатор!
ных реакций лежат следующие пять принци!
пов.

•  ПринципПринципПринципПринципПринцип функциональнойфункциональнойфункциональнойфункциональнойфункциональной гетерогенностигетерогенностигетерогенностигетерогенностигетерогенности заключается
в непрерывном варьировании числа активно функ!
ционирующих структур в соответствии с меняющи!
мися условиями окружающей среды и требованиями,
предъявляемыми к данному органу со стороны всего
организма. В состоянии относительного функцио!
нального покоя из общего числа аналогичных струк!
тур функционирует лишь какая!то их часть. По мере
изменения функциональных требований к данному
органу соответственно изменяется и число функцио!
нирующих структур из имеющихся в норме: при по!
вышении функциональной нагрузки в работу вклю!
чается всё большее их число, при её снижении — число
структур, отличающихся высоким уровнем биосинте!
за, уменьшается. Этот принцип асинхронной работы
одноимённых структур сохраняется не только на тка!
невом уровне, а столь же чётко проявляется на кле!
точном, на ультраструктурном уровне и, вероятно,
имеет место на молекулярном уровне. Этот механизм
может быть обозначен как мобилизациямобилизациямобилизациямобилизациямобилизация имеющихсяимеющихсяимеющихсяимеющихсяимеющихся
ресурсовресурсовресурсовресурсовресурсов. Он типичен для жизнедеятельности орга!
низма в условиях, когда колебания функциональной
активности органов не выходят за физиологические
границы, и наличный запас структур вполне достато!
чен для обеспечения этих колебаний.

•  ВторойВторойВторойВторойВторой принциппринциппринциппринциппринцип состоит в том, что при более или ме!
нее длительной функциональной нагрузке, когда не!
достаточно включения в активную работу даже всех
структур, которыми располагает орган, происходит
увеличение числа функционирующих структур, т.е. их
гиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазия, соответствующая уровню возросшей фун!
кциональной нагрузки. Этот процесс охватывает все
структурные уровни, начиная с молекулярного (амп!

лификация, или умножение числа аллелей гена, ус!
коренный синтез новых молекул белка, возрастание
числа рецепторов в клетках). На субклеточном уров!
не происходит увеличение количества клеточных орга!
нелл (митохондрий, эндоплазматического ретикулу!
ма, миофиламентов и др.). Наконец, возрастает
количество клеток путём их пролиферации. При этом
(когда функциональная масса возрастает в результате
увеличения количества клеток) объём самих клеток
увеличивается незначительно.

††††† В тех же случаях, когда высокая функциональная
нагрузка реализуется за счёт гиперплазии ультра!
структур, то возросшая масса последних «не уме!
щается» в прежнем объёме клетки. Он увеличивает!
ся, и возникает гипертрофия клетки. В органах,
клетки которых не размножаются (миокард, ЦНС),
этот процесс выражается исключительно в гипер!
плазии ультраструктур и гипертрофии клеток. Там
же, где клетки способны размножаться, орган уве!
личивается как за счёт гипертрофии клеток, так и в
результате увеличения их числа. Можно сказать, что
гиперплазия внутриклеточных органелл и клеток
есть расширениерасширениерасширениерасширениерасширение производственныхпроизводственныхпроизводственныхпроизводственныхпроизводственных мощностеймощностеймощностеймощностеймощностей.

††††† Гиперпластический процесс одинаково свойственен
приспособительным и компенсаторным реакциям,
хотя в условиях патологии гипертрофия (гиперпла!
зия) достигает более высоких степеней, чем при
физиологических нагрузках. Это обусловлено тем,
что при последних гиперпластический процесс ре!
гулируется системой тренировок, а, например, при
пороках сердца, ГБ и других состояниях он непре!
рывно наращивается по мере прогрессирования бо!
лезни, так как не устранена вызвавшая её причина.

††††† По механизмам (пролиферация клеток и внутри!
клеточных структур) близка к гиперпластическому
процессу и регенерация. Различаются они тем, что
гиперплазия (гипертрофия) обычно развёртывается
в связи с необходимостью усиления функции, а ре!
генерация — для сохранения функций в физиоло!
гических условиях или для нормализации функции
при повреждении органа и убыли части его массы.

††††† Физиологическая и репаративная регенерация —
явление универсальное, свойственное не только тка!
невому и клеточному уровням, но и внутриклеточ!
ному и молекулярному (например, регенерация по!
вреждённой структуры ДНК).

•  ТретийТретийТретийТретийТретий принциппринциппринциппринциппринцип ————— рекомбинантныерекомбинантныерекомбинантныерекомбинантныерекомбинантные преобразованияпреобразованияпреобразованияпреобразованияпреобразования
структурструктурструктурструктурструктур при неизменной их количественной харак!
теристике — отражает качественную сторону приспо!
собительных и компенсаторных реакций. Существует
множество факторов, для нейтрализации влияния
которых мало одного усиления или ослабления фун!
кции, а требуются совсем иные ответные реакции
организма. Чтобы приспособиться к воздействиям всё
возрастающего числа чужеродных Аг, вредных хими!
ческих веществ, радиационных влияний и т.д., дей!
ствию которых подвергается человек, биологические
системы должны не только интенсифицировать свои
функции, но и непрерывно перестраиваться для ме!
таболической нейтрализации влияния таких патоген!
ных факторов. Эти перестройки в основной своей
массе развёртываются на молекулярном уровне и ана!
логичны явлениям в области химии, именуемых изо!
мерией и конформацией.

* Авторы раздела «Принципы обеспечения приспособи!
тельных и компенсаторных реакций» — Д.С. Саркисов,
В.С. Пауков.
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††††† Вероятно, одной из форм рекомбинантных преоб!
разований является возникновение в гиперфункци!
онирующих клетках групп митохондрий в виде так
называемых кластеров [158]. Они образуются из
нескольких митохондрий с помощью межмитохон!
дриальных контактов, имеющих характерное строе!
ние (рис. 5!4 на вклейке). Известно, что гиперфун!
кция клеток и внутриклеточных структур, особенно
в стадии становления компенсаторных процессов,
сопровождается выраженным энергетическим дефи!
цитом в связи с уменьшением числа крист в мито!
хондриях. Очевидно, в этих условиях кооперация
митохондрий посредством образования межмитохон!
дриальных контактов позволяет наладить их син!
хронное функционирование для обеспечения син!
теза и транспортировки энергии к внутриклеточным
структурам адекватно энергетическим потребностям
гиперфункционирующего органа. Эти данные о
кластерах митохондрий хорошо укладываются в хе!
миосмотическую гипотезу Питера Митчелла [57а]. По
мере снижения энергетического дефицита в клетках
уменьшается количество кластеров митохондрий, и
они становятся меньше. Вместе с тем образование
межмитохондриальных контактов невозможно, если
количество крист или самих митохондрий умень!
шается ниже какого!то порогового уровня, а коли!
чество образующейся энергии снижается настоль!
ко, что функция органа быстро угасает. Такая
ситуация возникает либо в стадии становления, но
при очень глубоком поражении органа, либо в ста!
дии декомпенсации, характеризующейся энерге!
тическим истощением гиперфункционирующих
структур.

††††† Положение о рекомбинантных преобразованиях
позволяет понять, за счёт каких механизмов проис!
ходит энергетическое обеспечение гиперфункции
органов в тот период времени, когда ещё нет гипер!
плазии внутриклеточных структур, т.е. материаль!
ного субстрата, обеспечивающего относительно ус!
тойчивую компенсацию больного органа. Именно
рекомбинантные преобразования, вероятно, позво!
ляют увеличить образование энергии настолько,
чтобы обеспечить и функцию, и ресинтетические
процессы в клетках, испытывающих возросшую на!
грузку. Данные о рекомбинантных преобразовани!
ях расширяют существующие представления о ме!
ханизмах качественных изменений в природе вообще
и в живой в особенности.

•  ЧетвёртыйЧетвёртыйЧетвёртыйЧетвёртыйЧетвёртый принциппринциппринциппринциппринцип ————— принциппринциппринциппринциппринцип материальногоматериальногоматериальногоматериальногоматериального обеспе!обеспе!обеспе!обеспе!обеспе!
чениячениячениячениячения гомеостазагомеостазагомеостазагомеостазагомеостаза — состоит в высокой способности
биологических структур к временной синхронизации
между началом действия раздражителя и развёртыва!
нием приспособительных и компенсаторных реакций.
Очевидно, что чем больше сближены во времени дей!
ствие фактора внешней среды и ответ на него орга!
низма, тем точнее и эффективнее приспособительная
реакция: материальные ресурсы органа, вполне доста!
точные потенциально, но не реализованные вовремя,
т.е. синхронно с действием патогенного фактора, не
могут предотвратить разрушительного влияния после!
днего. Изучение особенностей приспособительных
реакций организма в непрерывно меняющихся усло!
виях окружающей среды показывает, что одним из
наиболее важных свойств этих реакций является ла!
бильность, гибкость процесса гиперплазии и особен!
но рекомбинационных преобразований структур, т.е.

способность организма менять их интенсивность в за!
висимости от частоты и силы действия различных
факторов внешней и внутренней среды. Суть этого
состояния заключается в том, что при разнообразных
изменениях частоты действия раздражителя интенсив!
ность образования и рекомбинации структур непре!
рывно меняются, устанавливаясь в каждый данный
момент на уровне, предотвращающем возникновение
несовместимого с жизнью их дефицита. В ответ на
действие патогенного фактора организм не только
вырабатывает ритм регенераторной реакции, адекват!
ный частоте действия повреждающего агента, но и
соответствующим образом быстро и точно меняет,
перестраивает этот ритм при каждом изменении час!
тоты и силы влияний окружающей среды.

††††† Речь, следовательно, идёт о соотношении естествен!
ных (собственных) ритмов функционирования био!
логической системы с ритмами воздействий окру!
жающей среды, в том числе патогенными. Если ритм
действия патогенного фактора совпадает с ритмом
обновления структур организма, последний оказы!
вается адаптированным к данному фактору, посколь!
ку к каждому очередному вредному воздействию
успевает восстановить свою структуру, повреждён!
ную после предшествующей атаки. Оба ритма не
совпадают, особенно когда ритм действия патоген!
ного агента чаще ритма обновления структур, пос!
ледний перестраивается: он учащается настолько,
чтобы прийти в соответствие с ритмом действия
раздражителя и тем самым погасить его отрицатель!
ное влияние на тот или иной орган.

††††† Таким образом, приспособительные колебания фун!
кциональной активности органов материально обес!
печиваются не просто изменениями числа активно
функционирующих и интенсивно обновляющихся
структур и их конформационными перестройками,
а такими их изменениями, которые происходят в
строгом временном соответствии с изменениями
частоты и силы действия раздражителя. Поэтому
можно говорить о том, что приспособление — преж!
де всего изменение и синхронизация скоростей био!
логических реакций. Диапазон этих изменений очень
широк: в экстремальных условиях интенсивность
биологических реакций возрастает в десятки раз.
Вместе с тем следует отметить, что эта способность
организма к адаптационной перестройке интенсив!
ности биологических процессов не безгранична.
Существуют некоторые минимальные, более уже
«несжимаемые» сроки развёртывания такой пере!
стройки, раньше которых эти процессы произойти
не могут. Отмечено, например, что повышение ак!
тивности ферментных систем после введения ин!
дукторов наблюдается через 5–6 ч. Радиоавтогра!
фические исследования свидетельствуют о том, что
репликация ДНК происходит не ранее чем через
24–30 ч от начала действия патогенного фактора и,
как бы ни увеличивалась доза или частота его воз!
действия, этот срок не меняется. Ещё позже (через
несколько суток) развёртывается иммунный ответ
на попадание в кровь патогенных микроорганизмов.
Следовательно, существует некоторый латентный
период между моментом действия раздражителя и
временем мобилизации организмом материальных
ресурсов для его нейтрализации. В течение этого
периода могут возникнуть серьёзные, а может быть,
и необратимые повреждения органов и тканей. Од!

Text
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нако, как правило, этого не происходит вследствие
того, что клетка использует те материальные ресур!
сы, которые у неё имеются к моменту действия раз!
дражителя. Это, в частности, выражается в резкой
интенсификации синтеза РНК путём включения в
работу структур, до этого активно не участвовав!
ших в синтезе, причём происходит это практически
одновременно с началом действия раздражителя. По
своему значению для сохранения жизни повреждён!
ной клетки усиление синтеза РНК можно рассмат!
ривать как экстренную меру, а усиление синтеза
ДНК — как радикальную, долгосрочную. Очевид!
но, как экстренные меры могут быть использованы
клетками и конформационные преобразования
структур. Таким образом, ещё раз подтверждаются
представления о немедленной, срочной и более
прочной — долгосрочной формах адаптации.

††††† Если организм всё же не успевает перестроиться и
перейти на ритм работы, адекватный ритму действия
раздражителя, возникают дистрофические и даже
некротические изменения тканей, которые сопро!
вождаются функциональными расстройствами. При
прерывистом действии на организм разнообразных
факторов среды (химических, физических, психи!
ческих и др.) дефицит времени, нехватка его для
полного завершения регенераторного процесса меж!
ду каждыми очередными воздействиями являются
одной из наиболее частых неспецифических при!
чин возникновения структурно!функциональных
нарушений органов и систем. Становится ясным,
почему сильные внезапные отрицательные воздей!
ствия несравненно опаснее для организма, чем,
может быть, столь же сильные, но постепенно на!
растающие влияния. В первом случае имеющегося
числа ультраструктур для реализации срочной адап!
тации недостаточно, а для их гиперплазии нет вре!
мени, во втором же случае, т.е. когда сила действия
раздражителя нарастает постепенно, система успе!
вает развернуть свои потенциальные мощности и
выдержать экстремальное воздействие среды.

††††† В этом же состоит и структурная основа трениро!
ванности организма к различным патогенным воз!
действиям. В результате тренировки у такого орга!
низма заранее оказывается запас материальных
ресурсов, запас больший, чем в норме («профилак!
тическая гиперплазия»), за счёт чего и обеспечива!
ются более высокая эффективность и надёжность
срочной адаптации. Однако структурная основа тре!
нировки состоит ещё и в том, что в процессе её
происходит «усовершенствование» способности био!
логических ритмов организма перестраиваться, т.е.
в более короткие сроки менять свой режим и при!
водить его в соответствие с частотой и силой дей!
ствия раздражителя.

††††† В плане проблемы структурных основ компенсации
и приспособления изложенное ещё раз свидетель!
ствует о том, что какой бы ни была форма адапта!
ции в каждом конкретном случае, будь это даже са!
мая срочная, практически немедленная адаптация,
она никогда не осуществляется на чисто функцио!
нальной основе, всегда имея под собой соответству!
ющую материальную базу.

•  Пятый принцип — принцип структурного обеспече!
ния постоянства внутренней среды организма — ши!ши!ши!ши!ши!
рочайшеерочайшеерочайшеерочайшеерочайшее дублированиедублированиедублированиедублированиедублирование физиологическихфизиологическихфизиологическихфизиологическихфизиологических функцийфункцийфункцийфункцийфункций: та

или иная функция организма, тот или иной показа!
тель его физиологического состояния очень часто
обеспечивается работой не какого!либо одного, а не!
скольких разных видов клеток. Так, например, в ре!
гуляции уровня АД участвуют клетки мозгового (ад!
реналин) и коркового (кортикостероиды) вещества
надпочечников, почек (ренин), половых желёз, энте!
рохромаффинных клеток слизистой оболочки ЖКТ
(серотонин), гломусных клеток артериовенозных ана!
стомозов и синокаротидных зон и, наверное, ещё ряда
других систем. Многие виды клеток работают как си!
нергисты!дублёры в системе гемостаза, секреторной
деятельности ЖКТ и др.

††††† Принцип дублирования в структурном обеспечении
гомеостаза выражается не только в том, что та или
иная функция поддерживается работой разных кле!
ток, но и в том, что тот или иной тип клеток часто
выполняет не одну, а несколько функций. Напри!
мер, известно, что фибробласты продуцируют не
только коллаген, но и гликозаминогликаны и элас!
тин; ЭМ!исследования показали наличие так назы!
ваемых миофибробластов, функционирующих в за!
висимости от обстоятельств преимущественно в
направлении или мио!, или фибриллогенеза; ГМК
не только обладают сократительной функцией, но
участвуют в выработке волокнистых структур и в
образовании коллагена типа IV (идёт на построе!
ние базальных мембран); тучные клетки продуци!
руют несколько совершенно различных биологичес!
ки активных веществ; практически все клетки
организма, помимо своей специфической функции,
выполняют ещё и неспецифическую, заключающу!
юся в выработке важных веществ общерегулятор!
ного назначения.

††††† По!видимому, в процессе эволюции значительное
число клеток организма, а может быть, и все они
приобрели способность выполнять не только одну,
главную для них функцию, но и менее заметные
другие функции. Особенно чётко это проявляется в
условиях патологии, когда требуется компенсиро!
вать избирательное нарушение той или иной функ!
ции организма. Полифункциональность клеток, дуб!
лирование разными типами клеток одной функции
и, наоборот, выполнение одной клеткой разных
функций имеют глубокую молекулярную основу, в
чём, в частности, проявляется известный принцип
«один ген — разные функции, несколько генов —
одна функция».

††††† Биологический смысл полифункциональности кле!
ток и дублирования ими сходных функций состоит
в том, что при этом существенно повышаются ком!
пактность, потенциальные возможности и надёж!
ность (прочность) всей системы в целом.

††††† Что касается компактности системы, то действительно
«приуроченность» каждой из многочисленных фун!
кций только к тому или иному органу (исходя из
огромного числа функций на всех уровнях — от орга!
низменного до молекулярного) потребовала бы зна!
чительно большего числа органов и объёма всего
организма, чем при совмещении клетками каждо!
го из органов нескольких функций. В отношении
потенциальных возможностей организма очевид!
но, что наличие материальной базы для той или
иной функции в нескольких органах позволяет при
необходимости интенсифицировать эту функцию
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в значительно большей степени, чем если бы она
«воспроизводилась» только одним органом. Нако!
нец, рассредоточение одной и той же функции по
разным органам обеспечивает неизмеримо большую
возможность для восстановления этой функции и
сохранения её в случае действия патогенных факто!
ров на один из органов.

††††† Следует заметить, что термин «дублирование» мо!
жет использоваться в биологии только формально,
поскольку имеются в виду разные вещества, но сход!
ные эффекты их действия.

Ещё один важный источник огромных резерв!
ных мощностей организма состоит в том, что
гиперплазия структур, обусловливающая при!
способительную интенсификацию какой!либо
одной функции, как правило, сопровождается
торможением других, т.е. автоматическим исклю!
чением из активной деятельности соответствую!
щих этим функциям ультраструктур и перехо!
дом их в состояние покоя. Так, при интенсивной
работе той или иной системы органов многие
другие снижают интенсивность своего функци!
онирования, возбуждение одних эмоций, как
правило, сочетается с резким угнетением дру!
гих; в одной и той же клетке адаптивная ин!
тенсификация выработки одних ферментов
обязательно сопровождается ингибированием
продукции других и т.д. Это свидетельствует о
том, что организму в высшей степени свойствен!
на способность экономить материальные ресур!
сы и максимально концентрировать их на глав!
ном участке развёртывания приспособительной
реакции в каждый данный момент. Это свой!
ство одинаково чётко прослеживается на всех
уровнях организации.

Компенсаторные и приспособительные реак!
ции обычно активируются сразу на всех уров!
нях организации лишь в тех случаях, когда
имеются грубые повреждения, одномоментно
выводящие из строя крупные участки органов
и тканей (механическая травма, ожог). Чаще
эти защитные реакции начинаются с «нижних»,
глубинных уровней (молекулярного, ультра!
структурного), постепенно распространяясь всё
«выше» по мере нарастания повреждения. В
этом отношении особого внимания заслужи!
вают реакции, которые развёртываются на
внутриклеточном уровне при длительном дей!
ствии слабых патогенных раздражителей. В этих
случаях не наблюдается обычных признаков по!
вреждения тканей, отсутствуют воспаление и
другие типовые защитные реакции, и ответ
организма на воздействие патогенного факто!
ра ограничивается тончайшими внутрикле!
точными адаптационными перестройками, не

отражающимися на гомеостазе в целом. В слу!
чае сохранения действия причины, вызвав!
шей такие перестройки, последние лишь спу!
стя длительное время начинают сопровождаться
характерными чертами того или иного патоло!
гического процесса. Речь при этом идёт о кон!
формационных изменениях генетического ап!
парата и молекул белков, об адаптивной
перестройке ферментных систем и других из!
менениях, возникающих в ответ на патоген!
ные воздействия. Они сопровождаются соответ!
ствующими изменениями мембранного аппарата
клеток, становящимися всё более заметными по
мере действия раздражителя. Этот длительный
период внутриклеточных адаптационных пере!
строек, в течение которого осуществляется по!
степенный переход от так называемого здоровья
к явным патологическим изменениям тканей, в
настоящее время представляет собой чрезвычай!
но важный раздел патологии.

Из всего изложенного выше следует, что ком!
пенсаторные и приспособительные реакции
являются важнейшими реакциями целостного
организма, обеспечивающими сохранение го!
меостаза как в процессе нормальной жизнеде!
ятельности, так и при различных болезнях.
Именно эти реакции лежат в основе того, что
теперь принято называть надёжностью биоло!
гических систем. Конкретные проявления этой
способности организма могут быть самыми
разнообразными. Они могут выражаться в стой!
кой невосприимчивости к инфекционным
агентам (иммунитет), в способности нейтра!
лизовать действие даже сильных ядов (деток!
сикация), в исключительной выносливости
организма по отношению к физическим на!
грузкам, колебаниям уровня кислорода во вды!
хаемом воздухе, сильным перепадам темпера!
туры окружающей среды и т.п. Во всех этих
случаях в действие включаются разные систе!
мы организма, усиливают свою работу разные
ткани и клеточные элементы, продуцируются
различные биологически активные вещества.
Но при почти бесконечном разнообразии этих
ответов организма на действие факторов окру!
жающей среды все они основываются на ис!
пользовании небольшого числа регуляторных
механизмов и структурно выражаются в виде
различных вариаций из ограниченного числа
таких реакций, как регенерация, гиперплазия,
конформационные преобразования структур,
принцип дублирования функций и изменение
скоростей биологических реакций в соответ!
ствии с ритмом воздействий факторов окру!
жающей среды. Эти реакции являются типо!
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выми (стереотипными) не только потому, что
с их помощью организм приспосабливается ко
всему разнообразию физиологических и пато!
генных факторов, но и в связи с тем, что все
они в одинаковой степени свойственны и сте!
реотипны в своих проявлениях для всех уров!
ней организации: молекулярного («генетичес!
кого», «биохимического»), ультраструктурного,
клеточного, тканевого, органного, системно!
го. В целостном организме, в котором всё вза!
имосвязано, взаимообусловлено и взаимодей!
ствует и практически нет строго изолированных
реакций, интенсификация приспособительных
и компенсаторных реакций в том или ином
органе обязательно сопрягается с такими же
реакциями в ряде других органов и систем. В
целом это способствует повышению мощнос!
ти и эффективности ответа всего организма на
данное воздействие. Например, благоприятное
влияние физической тренировки обусловли!
вается усилением функции не только непос!
редственно ответственной за это мышечной
системы, но и оптимизацией её связей с рес!
пираторной, гемодинамической и другими сис!
темами.

В практике очень важно понимание принци!
пиальной разницы между состоянием высокой
компенсации патологических изменений при
той или иной болезни, с одной стороны, и
процессом выздоровления от неё — с другой.
И в том, и в другом случае человек чувствует
себя одинаково хорошо и окружающим кажет!
ся вполне здоровым. Однако даже при полной
компенсации нарушенных функций он оста!
ётся больным, и, что ещё хуже, болезнь про!
должает прогрессировать, морфологические
изменения органов непрерывно «наращивают!
ся». И только благодаря крайнему напряжению
компенсаторных реакций болезнь клинически
не проявляется, и уже нередко тяжелобольной
человек продолжает считаться практически здо!
ровым. Только когда начинают истощаться
компенсаторные реакции, и их уже не хватает
для нейтрализации деструктивных изменений,
тогда последние начинают сопровождаться пер!
выми клиническими симптомами болезни,
ошибочно расцениваемыми как начало болез!
ни. На самом деле уже имеется декомпенса!
ция, т.е. несостоятельность компенсаторных
реакций.

Особенно неблагоприятно то, что состояние де!
компенсации нередко начинает проявляться
тогда, когда болезнь уже далеко заходит в своём
развитии, и больной становится инкурабельным.

Различие между процессами выздоровления и
компенсации состоит в том, что первые не!
редко сопровождаются ликвидацией некоторых
из тех изменений, которые по ходу заболева!
ния развились как компенсаторные. Например,
нарушения гемодинамики при врождённых и
приобретённых пороках клапанов сердца ком!
пенсируются гипертрофией миокарда и нара!
стающей параллельно с ней гиперплазией его
аргирофильной стромы. Гипертрофия мыш!
цы сердца обусловливает возможность суще!
ствования организма в условиях нарушенной
гемодинамики. Как раз об обратимости этих
компенсаторных изменений — гипертрофии
миокарда и гиперплазии его стромы — и идёт
речь после устранения порока, т.е. после того,
как больше нечего компенсировать и когда
резкое утолщение мышцы сердца не может дать
уже ничего, кроме опасности декомпенсации
гипертрофированного миокарда. Так же нор!
мализуется строение гипертрофированной
стенки сосудов после устранения причины не!
которых видов симптоматического повышения
АД.

Поскольку состояние компенсации рано или
поздно заканчивается декомпенсацией, выска!
зывается мнение о «несовершенстве» компен!
саторных реакций, о том, что они уже с самого
начала несут в себе зародыш отрицания того
безусловно положительного значения, которое
они в принципе имеют для организма. Дей!
ствительно, давно известно, что гиперпласти!
ческий (гипертрофический) процесс не может
продолжаться бесконечно, и его высокое и дли!
тельное напряжение заканчивается декомпен!
сацией гипертрофированного органа (например,
миокарда). Выявляемые в ЭМ и биохимичес!
ки последствия свидетельствуют о том, что о
декомпенсации можно говорить, имея в виду
не только органный, тканевый, но и клеточ!
ный уровень. Так, установлено, что в гипер!
трофированной клетке при продолжающейся
функциональной нагрузке возникают дистро!
фические изменения, и в дальнейшем она мо!
жет погибнуть. Это известно как в отношении
мышечных, так и ряда других клеток. При этом
следует подчеркнуть, что если в декомпенса!
ции клетки преимущественную или исключи!
тельную роль играет внутриклеточная ситуа!
ция, то в развитии декомпенсации органа
(наряду с важным значением степени измене!
ния каждой из его клеток) не меньшее значе!
ние имеет и состояние общерегуляторных ме!
ханизмов работы этого органа в системе
целостного организма.
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Неизбежный финал всякого гиперпластичес!
кого (гипертрофического) процесса в виде де!
компенсации органа вовсе не снижает и тем
более не «снимает» его значения как важней!
шей защитной реакции, а только свидетель!
ствует об относительном характере её целесо!
образности. Любой компенсаторный процесс
нельзя «эксплуатировать» бесконечно, так как
в конце концов неизбежно наступает его исто!
щение. На языке современной медицины это
означает необходимость своевременной диаг!
ностики и по возможности раннего этиотроп!
ного лечения с целью устранения основной
причины болезни.

Существует ряд точек соприкосновения в на!
правленности действий врача (медицинской
науки), с одной стороны, и компенсаторных
и приспособительных реакций — с другой.
Биологическая целесообразность последних
заключается, во!первых, в нейтрализации и
уничтожении патогенного агента, и, во!вто!
рых, в ликвидации вызываемых агентом по!
вреждений органов и тканей и восстановле!
нии гомеостаза. Эти же две цели определяют
действия врача с древнейших времён и до на!
ших дней, они же будут обусловливать его
действия и в дальнейшем. Поэтому можно го!
ворить о синергизме, однонаправленности в
действии защитных сил организма и медицин!
ской науки, однако сфера действия последней
значительно шире. Это выражается, в частно!
сти, в том, что врач, познавая сущность про!
цессов жизнедеятельности здорового и боль!
ного организма, всё более совершенствуется
не только в области лечения болезней, но и
их профилактики, т.е. предупреждения разви!
тия повреждений органов и тканей. Действуя
синергично с защитными реакциями организ!
ма и используя их, врач одновременно и кон!
курирует с ними в том плане, что, непрерывно
совершенствуя свои методы борьбы с патоген!
ными воздействиями, он всё чаще добивается
значительно большей их эффективности срав!
нительно с природными. Действительно, если
компенсаторные и приспособительные реак!
ции при многих, особенно соматических бо!
лезнях (атеросклероз, ГБ, СД, ревматизм и др.)
способны лишь сдерживать прогрессирование
патологического процесса и обычно рано или
поздно заканчиваются декомпенсацией и смер!
тельными осложнениями, то врач, всё больше
проникая в сущность болезней, находя их при!
чины и средства ликвидации последних, не
только пролонгирует болезни и удлиняет ре!

миссии, но и всё чаще и полностью излечива!
ет больных.

Не последнее место в деятельности врача за!
нимает регулирование динамики компенсатор!
ных и приспособительных реакций и, в част!
ности, своевременное устранение всех тех их
«издержек» и возможных «отрицательных сто!
рон», которые мы объединяем под общим по!
нятием относительной целесообразности за!
щитных реакций организма. Именно так
следует расценивать действия врача, когда он,
вскрывая абсцесс или санируя плевральную
полость, активно способствует завершению
воспалительного процесса, ограничивает с по!
мощью антибиотиков размеры очага пневмо!
нии; ликвидируя абсцесс мозга, предотвраща!
ет прорыв гноя в его желудочки, регулирует
свёртываемость крови при склонности к тром!
бообразованию или, наоборот, кровоточивос!
ти; в послеоперационном периоде принимает
меры для предупреждения эмболии, своевре!
менно устраняет основную причину болезни и
тем самым предупреждает декомпенсацию ги!
пертрофированного органа и т.д. Врач, исполь!
зуя достижения медицинской науки, делает эти
реакции из автоматических как бы управляе!
мыми, протекающими только в тех их поло!
жительных параметрах, которые от них требу!
ются для восстановления здоровья. И чем
глубже врач познаёт сущность процессов жиз!
недеятельности, тем успешнее удаётся ему пре!
дупредить срыв компенсаторных реакций в
свою противоположность, следовательно, тем
точнее и целесообразнее «в его руках» действу!
ют эти реакции. Исторический аспект рассмат!
риваемой проблемы может быть сформулиро!
ван следующим образом: наука, т.е. разумное
начало, по мере своего прогресса повышает
совершенство приспособительных и компен!
саторных реакций, доделывая через ум врача
то, чего не сделала и в принципе не могла сде!
лать эволюция.

Вместе с тем, кроме положительного эффекта
от содружественной направленности действий
врача и компенсаторных и приспособительных
реакций, между ними имеется практически
важный антагонизм. Он заключается в том, что
в патологии компенсаторные и приспособи!
тельные реакции организма, сдерживая бо!
лезнь, но не ликвидируя её, маскируют пато!
логический процесс, «скрывают» его от врача
и самого больного и тем самым не только не
способствуют, но и препятствуют его своевре!
менному распознаванию. В прошлом, когда эти
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реакции были чуть ли не единственным про!
тиводействием болезням, они имели только
прогрессивное значение.

Теперь же, когда врач располагает значитель!
но более эффективными и радикальными ме!
тодами борьбы с различными недугами, эти
реакции (наряду со своей прогрессивной ро!
лью) одновременно приобрели и отрицатель!
ное значение: они подчас не дают болезни про!
явить себя в той стадии, когда она бывает ещё
радикально излечимой. В этих условиях глав!
ной задачей врача становится разработка ме!
тодов и мероприятий, позволяющих ему про!
никнуть в сущность болезни через мимикрию
компенсаторных и приспособительных реак!
ций, которые могут быть барьером на пути ран!
ней диагностики болезней человека. Поэтому
проблема компенсации нарушенных функций
является, по выражению И.В. Давыдовского
[106], «центральной проблемой клинической
медицины».

Ñòðåññ*
Важным и необходимым компонентом адап!
тационного синдрома является стресс, хотя в
большом числе случаев он может развиваться
и как самостоятельная реакция.

Стресс (от англ. stress — напряжение; F43 Ре!
акция на тяжёлый стресс и нарушения адапта!
ции, F43.0 Острая реакция на стресс, F43.1
Посттравматическое стрессовое расстройство,
F43.2 Расстройство приспособительных реак!
ций, F43.8 Другие реакции на тяжёлый стресс,
F43.9 Реакция на тяжёлый стресс неуточнён!
ная) — генерализованная неспецифическая
реакция организма. Она возникает под действи!
ем различных факторов необычных характера,
силы и/или длительности. Стресс характери!
зуется стадийными неспецифическими изме!
нениями в организме — активацией защитных
процессов и повышением его общей резистен!
тности — с возможным последующим сниже!
нием её и развитием патологических процессов.

Для стресса характерна активация именно не!
специфических приспособительных и компен!
саторных реакций организма, обусловливающих
повышение его устойчивости к стрессорному
фактору. Однако нарастание силы и/или дли!
тельности действия последнего может обусло!
вить истощение адаптивных механизмов орга!

* Автор раздела «Стресс» — П.Ф. Литвицкий.

низма и привести к развитию патологических
процессов, болезней и болезненных состояний.

Причинами стресс!реакции являются те же
факторы, что и вызывающие адаптационный
процесс (см. выше).

•  Воздействие любого чрезвычайного фактора вызыва!
ет в организме два взаимосвязанных процесса:

††††† мобилизацию его физиологических и формирова!
ние функциональных систем, обеспечивающих спе!
цифическую адаптацию именно к данному фактору
(холоду, гипоксии, физической нагрузке, дефициту
субстрата метаболизма, токсину и др.), т.е. речь идёт
о развитии адаптационного процесса, рассмотрен!
ного выше;

††††† активацию стандартных, неспецифических реакций,
развивающихся при воздействии любого необычного
для организма воздействия. Эти реакции и состав!
ляют сущность процесса, обозначаемого как соб!
ственно стресс, или стресс!реакция.

•  Стресс!реакция является обязательным звеном меха!
низма срочной адаптации организма к воздействию
любого чрезвычайного фактора.

•  Стресс предшествует развитию стадии устойчивой ре!
зистентности адаптационного процесса и является
важным фактором, вызывающим формирование этой
стадии.

•  При развитии повышенной резистентности организ!
ма к чрезвычайному фактору устраняется нарушение
гомеостаза, и стресс!реакция прекращается.

•  Если по каким!либо причинам повышенная резис!
тентность организма не формируется (и в связи с этим
сохраняются или даже нарастают отклонения пара!
метров гомеостаза организма), то состояние стресса
также сохраняется.

ÑÒÀÄÈÈ ÑÒÐÅÑÑ-ÐÅÀÊÖÈÈ

В процессе развития стресс!реакции условно
(по аналогии с адаптационным процессом,
компонентом которого она является) выделя!
ют стадии тревоги, резистентности и истоще!
ния.

СССССТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯ ТРЕВОГИТРЕВОГИТРЕВОГИТРЕВОГИТРЕВОГИ

Первая стадия стресса — общая реакция тре!
воги (от англ. alarm reaction).

•  Пусковыми факторами стадии тревоги являются:

††††† воздействие на организм чрезвычайного фактора,
нарушающего гомеостаз (боль, холод, гипоксия,
гипо! или гипербария и др.);

††††† отклонение от нормального диапазона различных
параметров гомеостаза (рО

2
, рН, рост, АД, объём

циркулирующей крови, температуры тела и др.).

•  В ответ на это усиливается поток афферентных сигна!
лов, изменяющих деятельность корковых и подкор!
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ковых нервных центров регуляции жизнедеятельнос!
ти организма.

•  В нервных центрах экстренно формируется опреде!
лённая программа эфферентных сигналов.

•  Реализация этой программы осуществляется с учас!
тием нервных и гуморальных механизмов регуляции
(рис. 5!5).

•  В связи с этим на стадии тревоги стресс!реакции за!
кономерно активируются симпатоадреналовая, гипо!
таламо!гипофизарно!надпочечниковая системы, щи!
товидная, поджелудочная и другие железы внутренней
секреции.

•  Эти и иные изменения ведут к быстрой мобилизации
комплекса различных адаптивных механизмов: ком!
пенсаторных, защитных, восстановительных.

•  Указанные механизмы, являясь неспецифическим ком!
понентом стадии срочного (экстренного) приспособ!
ления общего адаптационного процесса, обеспечива!
ют:

††††† «««««уход» организма от действия повреждающего фак!
тора или от экстремальных условий существования;

††††† формирование повышенной устойчивости к альте!
рирующему влиянию;

††††† необходимый уровень функционирования организ!
ма даже в условиях продолжающегося воздействия
чрезвычайного агента. Это достигается благодаря
активирующему эффекту катехоламинов, глюко! и
минералокортикоидов, глюкагона, тиреоидных и
ряда гипофизарных гормонов. Они результируют
мобилизацию и ресинтез энергоёмких соединений,
субстратов метаболизма, активацию пластических
процессов, специфических и неспецифических ме!
ханизмов защиты.

•  Ключевая роль в осуществлении указанных процес!
сов принадлежит гипоталамо!гипофизарно!надпочеч!

никовой системе и биологически активным веществам,
образующимся при её активации. Разрушение или
удаление гипоталамуса, гипофиза или надпочечников
либо блокада эффектов синтезируемых ими веществ
значительно снижает или даже устраняет способность
организма эффективно противостоять воздействию
стрессорных факторов.

•  Важно, что уже на стадии тревоги стресс!реакции на!
чинает осуществляться транспорт энергетических,
метаболических и пластических ресурсов из неакти!
вировавшихся при действии данного фактора тканей
и органов к тем, которые реализуют специфические
адаптивные реакции к так называемым доминирую!
щим органам.

•  Значительно выраженная и/или длительная стадия
тревоги стресс!реакции, сопровождающаяся гиперка!
техоламинемией, повышенным уровнем глюко! и
минералокортикоидов, тиреоидных гормонов и дру!
гих биологически активных веществ, а также ишеми!
ей отдельных органов и тканей, может обусловить
развитие в них дистрофических изменений, гипотро!
фии, эрозий, язв и некроза. Такие изменения зако!
номерно выявляются при различных видах тяжёлого
затяжного стресса в органах ЖКТ, почках, сердце,
лимфоидной ткани и других.

•  Активация обмена веществ, пластических процессов
и функционирования тканей, органов и их систем,
как правило, обеспечивает генерализованную моби!
лизацию адаптивных механизмов. Благодаря этому
через некоторое время общая устойчивость его к дей!
ствию стресс!факторов начинает повышаться.

СССССТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯ ПОВЫШЕННОЙПОВЫШЕННОЙПОВЫШЕННОЙПОВЫШЕННОЙПОВЫШЕННОЙ     РЕЗИСТЕНТНОСТИРЕЗИСТЕНТНОСТИРЕЗИСТЕНТНОСТИРЕЗИСТЕНТНОСТИРЕЗИСТЕНТНОСТИ

Вторая стадия стресса характеризуется повы!
шением общей резистентности организма к
стрессорным воздействиям.

По ходу формирования и реализации второй
стадии стресса нормализуются функциониро!
вание органов и их систем, интенсивность об!
мена веществ, уровни гормонов и субстратов
метаболизма (рис. 5!6).
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Ðèñ. 5-7. Èçìåíåíèÿ â îðãàíèçìå ïðè ñòðåññå íà ñòàäèè èñòîùåíèÿ. ÁÀÂ — áèîëîãè÷åñêè àêòèâíûå âåùåñòâà; ÑÐÐ —
ñâîáîäíîðàäèêàëüíûå ðåàêöèè; ÑÏÎË — ñâîáîäíîðàäèêàëüíîå ïåðåêèñíîå îêèñëåíèå ëèïèäîâ; ÃË — ãèäðîëàçû; ÍÊ — íóê-
ëåîçèäû.

В основе указанных изменений лежит гипер!
трофия и/или гиперплазия структурных эле!
ментов тканей и органов, обеспечивающих
развитие повышенной резистентности орга!
низма: желёз внутренней секреции (включая
гипофиз, надпочечники, щитовидную желе!
зу), сердца, печени, кроветворных органов и
других. Одновременно с этим признаки гипер!
трофии и гиперплазии структур выявляются и
в органах, обеспечивающих специфическое
долговременное приспособление организма к
данному агенту.

Если причина, вызвавшая стресс, продолжает
действовать, а интенсивность её сохраняется
либо нарастает, то механизмы общей защиты,
приспособления и компенсации становятся
недостаточными, развивается следующая ста!
дия стресс!реакции — стадия истощения.

СССССТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯ ИСТОЩЕНИЯИСТОЩЕНИЯИСТОЩЕНИЯИСТОЩЕНИЯИСТОЩЕНИЯ

Третья стадия стресса — истощение — харак!
теризуется расстройством механизмов нервной
и гуморальной регуляции, доминированием
катаболических процессов в тканях и органах,
нарушением их функционирования. В конеч!
ном итоге снижаются общая резистентность и
приспособляемость организма, нарушается его
жизнедеятельность (рис. 5!7).

•  К указанным на рис. 5!7 отклонениям приводит ком!
плекс неспецифических патогенных изменений в раз!
личных органах и тканях организма.

††††† Повышенные уровни катехоламинов, глюкокорти!
коидов, АДГ, СТГ прямо или опосредованно избы!
точно активируют фосфолипазы, липазы, генерацию
активных форм кислорода и свободнорадикальных
перекисных форм липидов. В результате повреж!
даются липидсодержащие компоненты клеточных
мембран и связанные с ними ферменты и, как след!
ствие — расстраиваются трансмембранные и внут!
риклеточные процессы.

††††† Высокая концентрация указанных выше гормонов
обусловливает также чрезмерную мобилизацию глю!
козы, липидов и белковых соединений в различных
тканях. С одной стороны, это обеспечивает субстра!
тами метаболизма доминирующие органы и ткани,
интенсивно функционирующие при стресс!реакции.
С другой стороны, если реакция мобилизации суб!
стратов метаболизма избыточно длительна или ин!
тенсивна, это приводит к дефициту веществ, разви!
тию дистрофических процессов и даже некрозу
клеток как гиперфункционирующих, так и других
тканей и органов.

•  Чрезмерно выраженная, длительная и/или повторная
стресс!реакция сопровождается феноменом перерас!
пределения кровотока: он усилен в органах, на кото!
рые выпадает основная нагрузка, обусловленная дей!
ствием стрессорного фактора, и снижен (нередко
значительно и продолжительно) в других органах.
Гипоперфузия их вызывает развитие дистрофий, эро!
зий и язв. Так, при различных видах избыточно дли!
тельного и/или выраженного, а также повторного
стресса, как правило, выявляют эрозии и язвы в же!
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лудке и кишечнике, гипотрофию лимфоидных орга!
нов и тканей.

•  При чрезмерно длительном, выраженном, а также по!
вторном стрессе снижается эффективность системы им!
мунобиологического надзора и облегчается экспрес!
сия клеточных генов. В связи с этим активируется
синтез нуклеиновых кислот и белков. Сочетание этих
двух феноменов может создать благоприятные усло!
вия для экспрессии онкогенов и развития опухолей.

ÂÈÄÛ ÑÒÐÅÑÑ-ÐÅÀÊÖÈÈ

Характер стресс!реакции (динамика развития,
исходы и значение) определяется сочетанием
индивидуальных свойств организма и характе!
ристиками стрессорного агента (его интенсив!
ностью, длительностью и периодичностью воз!
действия). Все разновидности стресс!реакций
можно разделить на адаптивные и патогенные.

АААААДАПТИВНАЯДАПТИВНАЯДАПТИВНАЯДАПТИВНАЯДАПТИВНАЯ СТРЕСССТРЕСССТРЕСССТРЕСССТРЕСС!!!!!РЕАКЦИЯРЕАКЦИЯРЕАКЦИЯРЕАКЦИЯРЕАКЦИЯ

•  Если активация функций органов и их систем у дан!
ного индивида в условиях действия стрессорного аген!
та предотвращает отклонение параметров гомеостаза
за пределы нормального диапазона, а чрезвычайный
фактор характеризуется умеренной силой и продол!
жительностью воздействия, то может сформировать!
ся состояние повышенной резистентности организма
к нему. В подобных случаях стресс имеет адаптивное
значение и повышает приспособляемость организма
как к определённому — воздействовавшему на него
агенту, так и к некоторым другим (феномен перекрё!
стной неспецифической адаптации). Такую стресс!
реакцию называют адаптивной.

•  При действии на организм в адаптированном его состо!
янии того же самого чрезвычайного фактора, как пра!
вило, не наблюдается расстройств жизнедеятельности.
Более того, повторное воздействие стрессорного агента
умеренной силы через определённые промежутки вре!
мени (необходимые для реализации восстановитель!
ных процессов) формируют устойчивую, длительно
повышенную резистентность организма к этому и
другим воздействиям.

•  Неспецифическое адаптирующее свойство повторного
действия различных стрессорных факторов умеренной
силы (гипоксии, физической нагрузки, охлаждения,
перегревания и других) используют для искусствен!
ного повышения устойчивости организма к стрессор!
ным факторам и предупреждения их повреждающего
действия. С этой же целью проводят курсы так на!
зываемых неспецифических лечебно!профилактичес!
ких процедур: пиротерапии, обливания прохладной
и/или горячей водой, различные варианты душа,
аутогемотерапии, физических нагрузок, периодичес!
ких воздействий умеренной гипобарической гипо!
ксии (в барокамерах), дыхания гипоксической газо!
вой смесью и др.

ПППППАТОГЕННАЯАТОГЕННАЯАТОГЕННАЯАТОГЕННАЯАТОГЕННАЯ СТРЕСССТРЕСССТРЕСССТРЕСССТРЕСС!!!!!РЕАКЦИЯРЕАКЦИЯРЕАКЦИЯРЕАКЦИЯРЕАКЦИЯ

Чрезмерно длительное и/или частое повтор!
ное воздействие сильного стрессорного аген!
та на организм, не способный предупредить
нарушения его гомеостаза, может привести к
значительным расстройствам жизнедеятельно!
сти и развитию экстремального (коллапса,
шока, комы) или даже терминального состоя!
ния. Такую стресс!реакцию называют пато!
генной.
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МММММ.ААААА. Пальцев Пальцев Пальцев Пальцев Пальцев

ИММУННАЯ СИСТЕМА В
НОРМЕ И ПАТОЛОГИИ

Иммуноморфология как раздел патологии сформировалась в кон�
це 1970�х годов, когда возможности биотехнологии позволили
предложить для диагностики коммерческие АТ. Наличие широ�
кого спектра АТ дает возможность выявить множество Аг, важ�
ных для постановки диагноза или проведения дифференциальной
диагностики. Использование иммуноморфологии как диагности�
ческого метода требует от практического врача элементарных зна�
ний механизмов иммунного ответа.

Îðãàíèçàöèÿ èììóííîé ñèñòåìû
Иммунная система развилась у человека в качестве защиты про�
тив микробных инфекций. Она обеспечивает две формы имму�
нитета: специфическую и неспецифическую. Специфический им�
мунный ответ защищает организм от конкретного возбудителя.
Он вступает в действие тогда, когда неспецифический иммунный
ответ исчерпывает свои возможности.

ÍÅÑÏÅÖÈÔÈ×ÅÑÊÈÉ ÈÌÌÓÍÍÛÉ ÎÒÂÅÒ

Нормальная кожа и всевозможные эпителиальные покровы сли�
зистых оболочек образуют первый, но простой и весьма эффек�
тивный барьер на пути инвазии патогенных возбудителей. В боль�
шинстве случаев в слизистых оболочках используются механизмы,
облегчающие изгнание таких возбудителей. К ним относятся дви�
жение стенок органов, выстланных эпителием, при кашле, чиха�
нье и рвоте, а также постоянное движение слизи в дыхательных
путях (мукоцилиарный конвейер), обеспечиваемое работой рес�
ничек мерцательного эпителия. Сходная функция осуществляет�
ся в кишечнике с помощью перистальтики. Наконец, ток сте�
рильной мочи способствует очищению мочевых путей, а ток
слёзной жидкости — очищению глаз.

ГГГГГУМОРАЛЬНЫЕУМОРАЛЬНЫЕУМОРАЛЬНЫЕУМОРАЛЬНЫЕУМОРАЛЬНЫЕ МЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫ

Жидкости, вырабатываемые большинством тканей организма,
содержат факторы, способные убивать или тормозить рост пато�
генных возбудителей. Так, пот, выделяемый потовыми железами
кожи, обладает противомикробными свойствами, а кровь, слёзная
жидкость, слюна и секреторные продукты кишечника богаты ли�
зоцимом, полиаминами и прочими антибактериальными агента�
ми. Ряд защитных белков, имеющихся в крови и других жидких
средах организма, содержит компоненты комплемента, С�реак�
тивный белок и ИФН. Кроме того, например, в состав кишеч�
ных секреторных продуктов входят факторы, обладающие неспе�
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цифическими иммунными свойствами, — же�
лудочный сок, панкреатические ферменты и
соли жёлчных кислот. Их наличие делает мес�
тную окружающую среду неприемлемой для
возбудителей, попавших в кишечник.

КККККЛЕТЛЕТЛЕТЛЕТЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕ МЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫ

В механизмах неспецифического иммунитета уча�
ствует множество типов клеток: все ПЯЛ (нейтро�
фильные, базофильные и эозинофильные), моно�
нуклеарные фагоциты, тучные клетки и
естественные киллеры. Хорошо известно, насколь�
ко широко распространены в тканях клетки систе�
мы мононуклеарных фагоцитов. В зависимости от
органной принадлежности они имеют разные на�
звания: в соединительной ткани и лимфоидной
системе — гистиоциты, в печени — купферовские
клетки, в лёгких — альвеолярные макрофаги, в го�
ловном мозгу — клетки микроглии, в почечных
клубочках — мезангиоциты, в других тканях — мак�
рофаги. Лейкоциты и макрофаги способны погло�
щать и уничтожать возбудителей. С помощью не�
специфических механизмов они способны
уничтожать клетки организма хозяина, инфи�
цированные каким�либо возбудителем. Все пе�
речисленные механизмы действуют быстро и
на ранних этапах инфекции. Подчас они фун�
кционируют при отсутствии специфического
иммунного ответа. Но многие из них бывают
инициированы или усилены компонентами
иммунной системы.

ÑÏÅÖÈÔÈ×ÅÑÊÈÉ ÈÌÌÓÍÍÛÉ ÎÒÂÅÒ

Признаками специфического иммунного отве�
та, отличающими его от неспецифических им�
мунных реакций, являются: специфичность,
иммунологическая память, различение «свое�
го» и «чужого».

СпецифичностьСпецифичностьСпецифичностьСпецифичностьСпецифичность проявляется в том, что инфекция, выз�
ванная каким�либо возбудителем, приводит к развитию
защиты только против этого возбудителя или близко�
родственного агента.

ПамятьПамятьПамятьПамятьПамять возникает после реализации иммунного ответа
на какой�либо конкретный возбудитель и сохраняется,
как правило, в течение всей последующей жизни в ка�
честве защиты от повторной инфекции, вызываемой
этим же возбудителем. Такой механизм обеспечивается
способностью иммунной системы к воспроизведению
биохимического состава антигенных детерминант па�
тогенного возбудителя. Механизм иммунологической
памяти обусловливает ускоренный и сильный ответ (вто�
ричный иммунный ответ) при повторной инфекции. Он
является основой развития иммунизации, т.е. естествен�
ной или искусственно созданной иммунологической
защиты против такой инфекции.

РазличениеРазличениеРазличениеРазличениеРазличение «своегосвоегосвоегосвоегосвоего» иииии «чужогочужогочужогочужогочужого» — важный механизм
специфического иммунного ответа, выражающийся в рас�
познавании компонентов собственных тканей организма
и чужеродных продуктов. Состояние стабильной специ�
фической невосприимчивости к своим тканям — иммуно�
логическая толерантность. Если организм воспринимает
собственные компоненты как чужеродные, развивается
аутоиммунный ответ.

Специфические иммунные ответы запускают суб�
станции, обозначаемые как Аг. Эти ответы прояв�
ляются в гуморальных и клеточных реакциях. Гумо�
ральный иммунный ответ выражается в синтезе
специфических АТ, которые нейтрализуют Аг, за�
пустивший их синтез. Защита с помощью АТ может
быть создана искусственным путём: после введения
сыворотки крови от иммунного (т.е. имеющего АТ)
индивидуума неиммунному человеку. У последне�
го в этом случае развивается пассивный иммунитет.
Клеточные иммунные механизмы не зависят от
выработки АТ. Они реализуются с помощью лим�
фоцитов.

Нормальная защитная реакция на инфекцию вклю�
чает обе формы иммунного ответа и является слож�
ным процессом, в котором происходят взаимодей�
ствия между разными видами лимфоцитов, а также
между лимфоцитами, макрофагами и другими клет�
ками.

ÊËÅÒÎ×ÍÛÅ ÎÑÍÎÂÛ ÈÌÌÓÍÍÎÃÎ ÎÒÂÅÒÀ

Все специфические иммунные ответы обеспечива�
ются взаимодействием лимфоцитов. АТ вырабаты�
вают B�лимфоциты, а клеточные иммунные реакции
реализуют T�лимфоциты. Эти лимфоциты часто
именуют В� и Т�клетками соответственно. Развитие
Т� и B�клеточных клонов — сложный процесс про�
лиферации и дифференцировки, приводящий к воз�
никновению популяций эффекторных клеток. В си�
стеме B�лимфоцитов такими эффекторными
элементами являются плазматические клетки, а в си�
стеме T�лимфоцитов — цитотоксические Т�клетки
(цТЛ) и Т�клетки, участвующие в реакции гиперчув�
ствительности. При Т�клеточной дифференциров�
ке также образуются лимфоциты, обладающие регу�
ляторными функциями, — хелперные и
супрессорные Т�клетки. Кроме того, клональная
пролиферация Т� и B�клеток приводит к возникно�
вению популяций антиген�специфических клеток
(клетки памяти). Их функция заключается в быст�
ром ответе на будущее воздействие существующего в
памяти Аг, иными словами, в обеспечении вторич�
ного иммунного ответа. Клеточные механизмы, на�
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чинающие свою работу в ходе и после распознава�
ния Аг, реализуются во вторичных лимфоидных орга�
нах: лимфатических узлах, селезёнке, нёбных мин�
далинах, пейеровых бляшках тонкой кишки и
лимфатическом аппарате червеобразного отростка
слепой кишки.

РециркуляцияРециркуляцияРециркуляцияРециркуляцияРециркуляция лимфоцитовлимфоцитовлимфоцитовлимфоцитовлимфоцитов. Различные отделы
лимфоидной системы не следует рассматривать
по отдельности и в статическом представле�
нии. Между этими отделами существует посто�
янный обмен лимфоидными клетками (рецир�
куляция лимфоцитов). Такой обмен повышает
возможность контакта небольшого количества
антигенспецифических лимфоцитов, находя�
щихся в любой части организма, с Аг.

ПутиПутиПутиПутиПути специализированнойспециализированнойспециализированнойспециализированнойспециализированной рециркуляциирециркуляциирециркуляциирециркуляциирециркуляции. Лимфоидные
ткани, расположенные в слизистых оболочках, не
только образуют самостоятельный отдел иммунной си�
стемы, но некоторые из них характеризуются свои�
ми, присущими только им путями рециркуляции лим�
фоцитов. В� или Т�клетки, претерпевшие активацию
в пейеровых бляшках или брыжеечных лимфатичес�
ких узлах, обладают селективной способностью миг�
рировать в слизистую оболочку кишечника (хоминг),
в то время как лимфоциты из других лимфоидных
органов такой способностью не обладают. Несмотря
на то, что это обстоятельство облегчает размещение
IgA�детерминированных B�клеток в местах их воздей�
ствия в кишечной стенке, всё же в селективной миг�
рации также участвуют Т�клетки. Поэтому такая миг�
рация не является IgA�детерминированной, как в других
слизистых оболочках, а определяется специальными
молекулами адгезии — адрессинами.

ФФФФФАКТОРЫАКТОРЫАКТОРЫАКТОРЫАКТОРЫ, ВОЗДЕЙСТВУЮЩИЕВОЗДЕЙСТВУЮЩИЕВОЗДЕЙСТВУЮЩИЕВОЗДЕЙСТВУЮЩИЕВОЗДЕЙСТВУЮЩИЕ НАНАНАНАНА ИММУННЫЙИММУННЫЙИММУННЫЙИММУННЫЙИММУННЫЙ ОТВЕТОТВЕТОТВЕТОТВЕТОТВЕТ

Форма иммунного ответа зависит от природы
Аг, его дозы, пути проникновения в организм,
а также от генетической конституции индиви�
дуума.

ПутиПутиПутиПутиПути поступленияпоступленияпоступленияпоступленияпоступления АгАгАгАгАг ввввв организморганизморганизморганизморганизм оказывают влияние на
иммунный ответ и с качественной, и с количественной сто�
роны. Возможно, это обусловлено различиями между клет�
ками, встречающими Аг и участвующими в его представле�
нии. Подкожный, внутримышечный и внутрикожный пути
поступления, как правило, сопровождаются сильно выра�
женными иммунными ответами, в то время как внутривен�
ное попадание (или введение) Аг обычно вызывает слабое
ответное образование АТ и специфическую иммунологи�
ческую толерантность. Небольшие объёмы растворимых
Аг, поступающих per os, но избегающих разрушения пище�
варительными соками и потому всасываемых, как правило,
тоже вызывают иммунологическую толерантность. Одна�
ко живые организмы и Аг из плотных частиц стимулируют
активные иммунные ответы при попадании на поверхность
слизистых оболочек. Иммунные реакции слизистых обо�
лочек обычно ограничены пределами поверхности той сли�
зистой оболочки, которая первой встречает Аг, в то время
как парентеральный путь попадания Аг редко вызывает раз�
витие иммунитета слизистых оболочек.

ДозаДозаДозаДозаДоза вводимоговводимоговводимоговводимоговводимого АгАгАгАгАг. В общих чертах: чем выше доза Аг,
попадающего в организм, тем сильнее иммунный ответ.
Однако исключительно низкие или, наоборот, слишком
большие дозы Аг могут приводить к иммунологической
толерантности, толерантности низкой и высокой дозы
соответственно.

РольРольРольРольРоль генетическойгенетическойгенетическойгенетическойгенетической конституцииконституцииконституцииконституцииконституции. Разнообразие специ�
фических иммунных ответов, которые могут проявлять�
ся у индивидуума, зависит от ряда генетически детер�
минированных факторов. Последние включают в себя
различные антигенсвязывающие сайты, имеющиеся и
на молекулах АТ, и на рецепторах клеточной поверх�
ности Т�лимфоцитов. Иммунитет ко многим патоген�
ным возбудителям может быть также детерминирован
генами, контролирующими неспецифические иммун�
ные факторы, например фагоцитарную и расщепляю�
щую функции макрофагов. Кроме того, гены специфи�
ческого иммунного ответа (Ir�гены), расположенные
внутри главного комплекса гистосовместимости (МНС),
хотя и не кодируют связывающие Аг сайты АТ или
Т�клеток, но оказывают влияние на представление Аг
этим клеткам.

ГлавныйГлавныйГлавныйГлавныйГлавный комплекскомплекскомплекскомплекскомплекс гистосовместимостигистосовместимостигистосовместимостигистосовместимостигистосовместимости (МНС) содержит
ряд генов, кодирующих группу высокополиморфных
гликопротеинов плазмолеммы. У человека эти гены
называются лейкоцитассоциированными (HLA�Аг). Они
играют центральную роль в иммунном распознавании.
Комплекс генов HLA из классов I и II кодирует белки,
занимающиеся распознаванием Аг, а белки, кодируе�
мые генами класса III, имеют отношение к эффектор�
ному плечу иммунного ответа и тканевому ответу на
повреждение.

ÃÓÌÎÐÀËÜÍÛÉ ÈÌÌÓÍÈÒÅÒ

Попадание в организм человека Аг, ранее
неизвестного этому индивидууму, приводит
к первичному антительному ответу. Пример�
но через 7 дней после попадания Аг в крови
появляется небольшое количество специфи�
ческих АТ (IgM), а через 2 нед — высокая
концентрация АТ, в основном класса IgG
(рис. 6�1). Повторное попадание того же Аг
в организм в более отдалённый срок приво�
дит ко вторичному, или анамнестическому,
ответу (ответу памяти). В этом случае отно�
сительно быстро появляются большие коли�
чества специфического IgG. Такой вторичный
ответ развивается примерно через 3–4 дня и
может продолжаться в течение нескольких не�
дель.

Выработка АТ требует пролиферации и дифферен�
цировки (т.е. созревания) B�клеток. АТ, циркули�
рующие в кровотоке, вырабатываются в основном
плазматическими клетками селезёнки, костного
мозга и лимфатических узлов. Эти клетки обнару�
живаются также в лимфатических образованиях
слизистых оболочек, не говоря уже о том, что их
бывает много и в зонах воспаления. Каждая плаз�
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матическая клетка постоянно продуцирует лёгкие
цепи — κ или λ (но никогда то и другое одновре�
менно) — вместе с тяжёлыми цепями лишь одного
класса Ig. Характеристика разных классов Ig при�
ведена в статье «Иммуноглобулины».

ÊËÅÒÎ×ÍÎ-ÎÏÎÑÐÅÄÎÂÀÍÍÛÉ ÈÌÌÓÍÈÒÅÒ

Различные эффекторные функции, относимые к
клеточно�опосредованному иммунитету, подчине�
ны Т�клеткам, которые также играют центральную
роль в регуляции специфического иммунного отве�
та и ответственны за стимуляцию многих неспеци�
фических механизмов воспаления. На Т�клетки
приходится около 70% лимфоцитов периферичес�
кой крови, но их популяция существенно разно�
родна.

ЭЭЭЭЭФФЕКТФФЕКТФФЕКТФФЕКТФФЕКТОРНЫЕОРНЫЕОРНЫЕОРНЫЕОРНЫЕ T�T�T�T�T�КЛЕТКИКЛЕТКИКЛЕТКИКЛЕТКИКЛЕТКИ

Существуют две главные группы эффекторных
Т�клеток: цитотоксические T�лимфоциты (цТЛ),
непосредственно лизирующие соответствующие
клетки�мишени, способные к уничтожению не�
которых клеток злокачественных опухолей и
трансплантатов, а также Т�клетки, опосредующие
ответы гиперчувствительности замедленного типа
(ГЗТ). Ответы ГЗТ осуществляются при помощи
цитокинов, которые способствуют восполнению
и активации клеток неспецифического воспали�

тельного ответа, прежде всего макрофагов. Реак�
ции ГЗТ чрезвычайно важны при реализации за�
щитных процессов от всевозможных возбудителей,
склонных к внутриклеточному паразитированию,
а также при отторжении трансплантатов, при ауто�
иммунных реакциях.

РРРРРЕГУЛЯТЕГУЛЯТЕГУЛЯТЕГУЛЯТЕГУЛЯТОРНЫЕОРНЫЕОРНЫЕОРНЫЕОРНЫЕ T�T�T�T�T�КЛЕТКИКЛЕТКИКЛЕТКИКЛЕТКИКЛЕТКИ

Имеется по меньшей мере две группы регулятор�
ных Т�клеток. Хелперные T�лимфоциты (Т

H
) по�

могают в выработке АТ в ответ на воздействия боль�
шинства Аг. Супрессорные Т�клетки (T

s
) играют

роль в предотвращении аутоиммунных реакций и
в регуляции общего уровня и устойчивости защит�
ных иммунных ответов.

РРРРРАСПОЗНАВАНИЕАСПОЗНАВАНИЕАСПОЗНАВАНИЕАСПОЗНАВАНИЕАСПОЗНАВАНИЕ АААААГГГГГ Т�Т�Т�Т�Т�КЛЕТКАМИКЛЕТКАМИКЛЕТКАМИКЛЕТКАМИКЛЕТКАМИ

Несмотря на то, что распознавание Аг (рис. 6�2) при
помощи МНС и T�клеточного рецептора даёт
первоначальный стимул для активации
T�лимфоцитов, этого ещё недостаточно, чтобы
вызвать пролиферацию этих клеток. Размноже�
ние T�лимфоцитов требует наличия определён�
ных неспецифических костимулирующих факто�
ров. Некоторые из таких факторов (цитокинов),
в частности ИЛ1, вырабатываются антигенпредстав�
ляющими клетками после взаимодействия с
T�лимфоцитами.

Ðèñ. 6-1. Îðãàíèçàöèÿ ìîëåêóë Ig ðàçëè÷íûõ êëàññîâ. IgD, IgE, IgG ïðåäñòàâëåíû â ôîðìå ìîíîìåðîâ, IgA — ìîíî- è
äèìåðîâ, IgM — ïåíòàìåðîâ [138].
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ции. Наиболее важным из этих цитокинов считает�
ся ИЛ2 — фактор роста T�лимфоцитов. Он необхо�
дим для репликации и завершения дифференциров�
ки T�лимфоцитов. Другой медиатор Т�клеточного
происхождения — ИЛ4 — обладает сходными ауто�
и паракринными воздействиями на некоторые
T�лимфоциты.

Пролиферацию Т�супрессоров также регулирует ИЛ2.
Однако лишь небольшая часть таких клеток выра�
батывает этот цитокин. Поэтому для пролиферации
и дифференцировки указанных клеток требуется
наличие CD4+ лимфоцитов, секретирующих ИЛ2.

В иммунном ответе T�лимфоциты играют двоякую
роль: эффекторную и иммунорегуляторную. Эффек�
торные Т�клетки, определяющие клеточно�опосредо�
ванный иммунный ответ, подразделяются на цито�
токсические T�лимфоциты и T�лимфоциты,
вырабатывающие цитокины (Т�клетки, участвую�
щие в ГЗТ).

ЦЦЦЦЦИТИТИТИТИТОТОТОТОТОТОКСИОКСИОКСИОКСИОКСИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ Т�Т�Т�Т�Т�КЛЕТКИКЛЕТКИКЛЕТКИКЛЕТКИКЛЕТКИ

Цитотоксические Т�клетки (цТЛ) — популяция пол�
ностью дифференцированных антигенспецифичес�
ких T�лимфоцитов, функция которых состоит в реа�
лизации антигенспецифического лизиса
клеток�мишеней путём непосредственного межкле�
точного контакта. Эти цТЛ зачастую содержат не�
многочисленные цитоплазматические гранулы и, как
правило, но не всегда, относятся к Т�клеткам, огра�
ниченным типом CD8+ МНС класса I.

Благодаря экспрессии МНС класса I на всех клетках,
содержащих ядра, и способности МНС связываться с
эндогенно синтезированными пептидами CD8+ ци�
тотоксические T�лимфоциты выполняют важные за�
щитные функции в тканях при вирусных инфекциях.
Более того, поскольку многие вирусные Аг, распозна�
ваемые цТЛ, синтезируются на ранних стадиях ви�
русной репликации, элиминация инфицированных
клеток может происходить до освобождения и выде�
ления инфицирующего вируса. Менее изученной, но
тоже важной представляется роль цТЛ в отторжении
трансплантатов и клиренсе бактериальных и парази�
тарных патогенных возбудителей.

РРРРРЕАКЦИИЕАКЦИИЕАКЦИИЕАКЦИИЕАКЦИИ ГИПЕРГИПЕРГИПЕРГИПЕРГИПЕРЧЧЧЧЧУВСТВИТЕЛЬНОСТИУВСТВИТЕЛЬНОСТИУВСТВИТЕЛЬНОСТИУВСТВИТЕЛЬНОСТИУВСТВИТЕЛЬНОСТИ ЗАМЕДЛЕННОГОЗАМЕДЛЕННОГОЗАМЕДЛЕННОГОЗАМЕДЛЕННОГОЗАМЕДЛЕННОГО ТИПАТИПАТИПАТИПАТИПА

Реакции гиперчувствительности замедленного типа
(ГЗТ) и T�лимфоциты, принимающие в них участие,
относят ко второму компоненту клеточно�опосре�
дованного иммунитета. Различные виды реакций
ГЗТ будут описаны далее в этой главе, а здесь обсуж�

Ðèñ. 6-2. Ðàñïîçíàâàíèå àíòèãåíà ðåöåïòîðîì T-ëèìôîöèòà.
Ïðè ïîìîùè ðåöåïòîðà Ò-ëèìôîöèòà Ò-êëåòêà ðàñïîçíà¸ò Àã,
íî òîëüêî íàõîäÿùèéñÿ â êîìïëåêñå ñ ìîëåêóëîé MHC. Â ñëó-
÷àå ÒH-êëåòêè (õåëïåðû) â ïðîöåññå ó÷àñòâóåò å¸ ìîëåêóëà —
CD4, êîòîðàÿ ñâîáîäíûì êîíöîì ñâÿçûâàåòñÿ ñ ìîëåêóëîé
MHC. Ðàñïîçíàâàåìûé Ò-êëåòêîé Àã èìååò äâà ó÷àñòêà: îäèí
âçàèìîäåéñòâóåò ñ ìîëåêóëîé MHC, äðóãîé (ýïèòîï) ñâÿçûâà-
åòñÿ ñ ðåöåïòîðîì Ò-ëèìôîöèòà. Ïîäîáíûé òèï âçàèìîäåéñòâèÿ,
íî ñ ó÷àñòèåì ìîëåêóëû CD8, õàðàêòåðåí äëÿ ïðîöåññà ðàñ-
ïîçíàâàíèÿ TC-ëèìôîöèòîì (öèòîòîêñè÷åñêèé T-ëèìôîöèò) Àã,
ñâÿçàííîãî ñ ìîëåêóëîé MHC êëàññà I [105].

АнтигенпредставляющиеАнтигенпредставляющиеАнтигенпредставляющиеАнтигенпредставляющиеАнтигенпредставляющие клеткиклеткиклеткиклеткиклетки (рис. 6�3) экспрессируют
Аг МНС класса II и способны поглощать и обрабатывать слож�
ные Аг. Среди антигенпредставляющих клеток наилучшим
образом охарактеризованы интердигитирующие дендритичес�
кие клетки, выявляемые в Т�клеточных зонах лимфоидных
органов. Сходные дендритические клетки макрофагальной
природы можно обнаружить и в других тканях. Одним из наи�
более изученных типов дендритических элементов является
клетка Лангерханса эпидермиса. Дендритические клетки —
не единственные антигенпредставляющие элементы, способ�
ные к активации Т�хелперов. При определённых обстоятель�
ствах макрофаги сами могут действовать и как антигенпред�
ставляющие клетки. Поскольку макрофаги экспрессируют
молекулы МНС класса II после активации медиаторами Т�кле�
ток (например, γ�ИФН), представление Аг на их поверхности
происходит главным образом в очагах хронического воспале�
ния.

B�клетки тоже способны представлять Аг Т�хелперам.
Это может иметь существенное значение для ин�
дукции большинства первичных иммунных ответов.
В результате представление B�лимфоцитами специ�
фического Аг CD4+ Т�хелперам оценивается как в
тысячи раз более эффективное, нежели представле�
ние других неспецифических Аг.

Последующее связывание рецептором CD28 на
Т�клетках усиливает костимулирующую функ�
цию. У CD4+ Т�клеток такая последовательность
событий быстро вызывает синтез множества
медиаторов, продолжающих процесс стимуля�
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даются важнейшие их механизмы и роль указанных
лимфоцитов. Типичным примером механизмов та�
ких реакций и работы лимфоцитов ГЗТ является кож�
ная реакция на введение туберкулина. Ответы ГЗТ
характеризуются выраженной инфильтрацией тканей
T�лимфоцитами и макрофагами. Как следует из на�
звания, реакции развиваются медленно, в течение
24–48 ч.

В основе тканевых проявлений ГЗТ лежат значитель�
но более сложные процессы, нежели изменения при
ответах с помощью цТЛ. В большинстве случаев мес�
тная реакция инициируется популяцией
T�лимфоцитов, ограниченных типом CD4+ МНС
класса II. Важнейшей функцией этих клеток является
выделение множества цитокинов, которые дополня�
ют и активируют функции других клеток воспалитель�
ного инфильтрата: макрофагов, эозинофилов, базо�
филов и тучных клеток. Наиболее изученным из
цитокинов является γ�ИФН. Он важен для реализа�
ции эффективного клеточно�опосредованного им�
мунного ответа. γ�ИФН активирует макрофаги, сти�
мулируя тем самым их фагоцитарную активность. Он

повышает экспрессию молекул МНС класса II и сти�
мулирует выработку других воспалительных цитоки�
нов, включая: ИЛ1, ФНОα и α/β�ИФН. В результате
γ�ИФН усиливает не только воспалительные и анти�
микробные функции макрофагов, но и их способность
к обработке и представлению Аг Т�клеткам. γ�ИФН
вызывает также факультативную экспрессию Аг МНС
класса II на тканевых клетках и обладает противови�
русными и антипролиферативными свойствами (рис.
6�4).

Биологическая роль ГЗТ выражается прежде всего в за�
щите от устойчивых инфекций и микробов, способ�
ных размножаться внутри фаголизосом макрофагов.
Продукция цитокинов лежит в основе способности
небольшого числа антигенспецифических Т�клеток
индуцировать заметный воспалительный ответ, на�
правленный против ограниченных количеств Аг, «ус�
кользающего» от лизосом. Однако сильная активация
таких неспецифических иммунных механизмов таит в
себе риск нежелательных тканевых повреждений уже в
процессе первоначального защитного ответа.

Ðèñ. 6-3. Âçàèìîäåéñòâèå êëåòîê â õîäå ãóìîðàëüíîãî èììóííîãî îòâåòà. Ðåöåïòîð Ò-õåëïåðà (ÐÒÊ) ðàñïîçíà¸ò Àã-äåòåðìè-
íàíòó (ýïèòîï), ýêñïðåññèðîâàííóþ íà ïîâåðõíîñòè Àã-ïðåäñòàâëÿþùåé êëåòêè âìåñòå ñ ìîëåêóëîé êëàññà II MHC. Âî âçàèìîäåé-
ñòâèè ó÷àñòâóåò äèôôåðåíöèðîâî÷íûé Àã Ò-õåëïåðà — CD4. Â ðåçóëüòàòå ïîäîáíîãî âçàèìîäåéñòâèÿ Àã-ïðåäñòàâëÿþùàÿ êëåòêà
ñåêðåòèðóåò ÈË-1, ñòèìóëèðóþùèé â Ò-õåëïåðå ñèíòåç è ñåêðåöèþ ÈË-2, à òàêæå ñèíòåç è âñòðàèâàíèå â ïëàçìàòè÷åñêóþ ìåìáðà-
íó òîãî æå Ò-õåëïåðà ðåöåïòîðîâ ÈË-2 (ÈË-2 òàêæå ñòèìóëèðóåò ïðîëèôåðàöèþ Ò-õåëïåðîâ). Îòáîð Â-ëèìôîöèòîâ ïðîâîäèòñÿ ïðè
âçàèìîäåéñòâèè Àã ñ Fab-ôðàãìåíòàìè ÀÒ (Ig) íà ïîâåðõíîñòè ýòèõ êëåòîê (ïðàâàÿ ÷àñòü ðèñóíêà). Ýïèòîï ýòîãî Àã â êîìïëåêñå ñ
ìîëåêóëîé MHC êëàññà II ðàñïîçíà¸ò ðåöåïòîð Ò-õåëïåðà, ïîñëå ÷åãî èç T-ëèìôîöèòà ñåêðåòèðóþòñÿ öèòîêèíû, ñòèìóëèðóþùèå
ïðîëèôåðàöèþ Â-ëèìôîöèòîâ è èõ äèôôåðåíöèðîâêó â ïëàçìàòè÷åñêèå êëåòêè, ñèíòåçèðóþùèå ÀÒ ê äàííîìó Àã [138].
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Ðèñ. 6-4. Ìåõàíèçìû àíòèâèðóñíîãî äåéñòâèÿ γγγγγ-ÈÔÍ. À — â íåèíôèöèðîâàííûõ âèðóñîì êëåòêàõ ÈÔÍ âûçûâàåò ðàçâèòèå
«àíòèâèðóñíîãî ñîñòîÿíèÿ», áëîêèðóÿ ïðîíèêíîâåíèå â íèõ âèðóñîâ. Á — ïîñëå ïðîíèêíîâåíèÿ âèðóñà â êëåòêè, îáðàáîòàí-
íûå ÈÔÍ, âèðóñíàÿ ÐÍÊ èíäóöèðóåò îáðàçîâàíèå ÐÍÊ-ïðîòåèíêèíàçû. Ôåðìåíò àóòîôîñôîðèëèðóåòñÿ, à çàòåì ôîñôîðèëè-
ðóåò ôàêòîð ýëîíãàöèè 2, íàðóøàÿ ñáîðêó áåëêîâîé ìîëåêóëû. Äâóíèòåâàÿ âèðóñíàÿ ÐÍÊ èíäóöèðóåò ñèíòåç 2′5′-îëèãîàäåíè-
ëàò ñèíòåòàçû, êàòàëèçèðóþùåé îáðàçîâàíèå àäåíèíîâîãî òðèíóêëåîòèäà ñ óíèêàëüíûìè 2′5′-ôîñôîäèýôèðíûìè ñâÿçÿìè.
Ïîñëåäíèé àêòèâèðóåò ëàòåíòíûå ýíäîíóêëåàçû, ðàçðóøàþùèå âèðóñíûå ìÐÍÊ [138].
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ЕстественныеЕстественныеЕстественныеЕстественныеЕстественные кикикикикиллерыллерыллерыллерыллеры (NK) в ходе клеточно�опосре�
дованных ответов тоже способны проявлять цито�
токсическую активность. NK�клетки являются лим�
фоцитами среднего размера, содержащими
цитоплазматические гранулы. Эти клетки раньше на�
зывали «большими гранулярными лимфоцитами». Из�
�за отсутствия у них наиболее типичных маркёров Т� и
B�клеток их относят к группе нулевых клеток (или «ни
Т�, ни B�клеточных лимфоцитов», null cells). NK реа�
лизуют тот же механизм, что и «классические» цТЛ, но
цитотоксичность NK не ограничена МНС и не являет�
ся антигенспецифической. Предполагается, что кил�
лерное воздействие NK зависит от распознавания ими
группы Аг дифференцировки. Эти Аг могут иметь боль�
шое значение в качестве барьера, стоящего «в первой
линии» иммунного надзора, направленного против
вирусных инфекций. Они могут служить и как неспе�
цифические регуляторы лимфо� и гемопоэза. Таким об�
разом, NK явно представляют собой третью популя�
цию лимфоцитов. Но выделяют ещё одну линию
киллерных клеток (К), представляющих собой попу�
ляцию, родственную NK и тоже относимую к нулевым
лимфоцитам. К�клетки обладают Fc�рецепторами и обес�
печивают своё киллерное действие посредством антите�
лозависимых механизмов.

Кроме механизмов цитотоксичности и реакций
ГЗТ, Т�клетки отвечают и за регуляцию других ком�
понентов иммунного ответа. Благодаря своей спо�
собности непосредственно активировать B�клетки
некоторые и нечасто встречающиеся Аг способ�
ны индуцировать ответ АТ при отсутствии Т�кле�
ток. Указанные тимуснезависимые Аг обычно яв�
ляются полимерными молекулами, содержащими
множество идентичных детерминант. Эти детер�
минанты позволяют им формировать перекрёст�
ные связи с поверхностным Ig на B�клетках. По�
скольку тимуснезависимые Аг включают в себя
многие бактериальные поверхностные молекулы
(эндотоксины, полимеризованный флагеллин,
пневмококковый полисахарид и др.), этот тип
Т�независимого антительного ответа занимает
важное место в иммунитете человека.

Вместе с тем тимуснезависимые Аг встречаются ред�
ко и, как правило, вызывают лишь продукцию IgM.
Для инициирования продукции IgG�АТ и для раз�
вития гуморального ответа, а также воздействия на
другие — уже тимусзависимые Аг нужны антигенс�
пецифические CD4+�клетки.

Для воспроизведения эффективного антительно�
го ответа необходим тесный контакт между
специфическими Т�хелперами (Т

H
)� и B�клетками.

Общеизвестно, что одной из главных функций им�
мунной системы является защита от пагубных воз�

действий патогенных возбудителей. Менее извест�
но, что иммунные ответы контролируются с целью
предотвращения продолжающегося и прогрессиру�
ющего повреждения тканей. При нарушении ука�
занного контроля в организме могут начать свою
работу негативные регуляторные механизмы.

В начале этого раздела упоминалось, что стабиль�
ная специфическая невосприимчивость организма
к собственным тканям относится к иммунологичес�
кой толерантности. Неспособность отвечать на
воздействия аутоантигенов лежит в основе пре�
дотвращения аутоиммунных болезней. Напом�
ним, что такая «аутотолерантность» зависит преж�
де всего от клональной селекции аутореактивных
Т�клеток в тимусе плода. «Безответность» ауторе�
активных B�клеток тоже может быть частью фено�
мена аутотолерантности.

Способность иммунной системы к развитию при�
обретённой толерантности такого типа необходи�
ма для предотвращения реакций гиперчувствитель�
ности во время первоначально защитного ответа на
воздействие патогенного агента. Организму выгод�
нее становиться толерантным к некоторым типам
чужеродных Аг, нежели проявлять иммунологичес�
кую реактивность к ним. Например, приём через
рот растворимых белковых Аг вызывает подчас пе�
роральную толерантность, поскольку иммунный
ответ на пищевые Аг мог бы спровоцировать неже�
лательные реакции гиперчувствительности на по�
вторные контакты с Аг.

ÏÀÒÎËÎÃÈß ÈÌÌÓÍÍÎÉ
ÑÈÑÒÅÌÛ

Различают 4 основных типа патологических состо�
яний иммунной системы:

11111) реакции гиперчувствительности — механизмы иммуно�
логического повреждения при ряде заболеваний;

22222) аутоиммунные болезни — иммунные реакции против
собственного организма;

33333) синдромы иммунного дефицита, возникающие вслед�
ствие врождённого или приобретённого дефекта нор�
мального иммунного ответа;

44444) амилоидоз (рассмотрен в главе 2 «Повреждения»).

Ðåàêöèè
ãèïåð÷óâñòâèòåëüíîñòè

Контакт организма с Аг приводит не только к раз�
витию защитного иммунного ответа, но и к появ�
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лению реакций, повреждающих ткани. Экзоген�
ные Аг содержатся в пыли, пыльце растений, еде,
ЛС, микробах, химических веществах, во многих
препаратах крови, используемых в клинической
практике. Реакции гиперчувствительности могут
быть инициированы взаимодействием Аг с АТ или
клеточными иммунными механизмами. Иммун�
ные реакции, повреждающие ткани, могут быть
связаны не только с экзогенными, но и эндоген�
ными Аг.

Болезни гиперчувствительности классифицируют на
основе иммунологических механизмов, их вызыва�
ющих. При I типе реакций гиперчувствительности
иммунный ответ сопровождается освобождением ва�
зоактивных и спазмогенных веществ. При II типе АТ
участвуют в повреждении клеток, делая их воспри�
имчивыми к фагоцитозу или лизису. При III типе
реакций гиперчувствительности (иммунокомплек�
сных болезнях) взаимодействие АТ с Аг приводит к
образованию иммунных комплексов, активирующих
комплемент. Фракции комплемента привлекают
нейтрофилы, которые вызывают повреждение тка�
ни. При IV типе реакций гиперчувствительности раз�
вивается клеточный иммунный ответ с участием сен�
сибилизированных лимфоцитов.

ÒÈÏ I ÐÅÀÊÖÈÉ ÃÈÏÅÐ×ÓÂÑÒÂÈÒÅËÜÍÎÑÒÈ

Тип I реакций гиперчувствительности (немедлен�
ный, анафилактический) может развиваться мест�
но и быть системным. Системная реакция разви�
вается в ответ на внутривенное введение Аг, к
которому организм хозяина предварительно сен�
сибилизирован. Местные реакции зависят от мес�
та проникновения Аг и имеют характер отёка кожи
(кожная аллергия, крапивница), выделений из
носа и конъюнктив (аллергический ринит и конъ�

юнктивит), сенной лихорадки, бронхиальной аст�
мы или аллергического гастроэнтерита (пищевая
аллергия).

Развитие типа I гиперчувствительности у человека
обеспечивают IgE. Сенсибилизированные
Fc�фрагментом IgE тучные клетки и базофилы ак�
тивируют компоненты комплемента С3а и С5а (ана�
филатоксины). Секрецию тучных клеток стимули�
руют также цитокины макрофагов (ИЛ8), некоторые
ЛС (кодеин и морфин) и физические воздействия
(тепло, холод, солнечный свет). Связывание моле�
кул IgE инициирует дегрануляцию тучных клеток
(рис. 6�5) с выбросом первичных медиаторов, а так�
же синтез de novo и выброс вторичных медиаторов,
таких как метаболиты арахидоновой кислоты. С эти�
ми медиаторами связано появление новых симпто�
мов реакции гиперчувствительности типа I.

ФФФФФАЗЫАЗЫАЗЫАЗЫАЗЫ РЕАКЦИЙРЕАКЦИЙРЕАКЦИЙРЕАКЦИЙРЕАКЦИЙ НЕМЕДЛЕННОЙНЕМЕДЛЕННОЙНЕМЕДЛЕННОЙНЕМЕДЛЕННОЙНЕМЕДЛЕННОЙ

ГИПЕРГИПЕРГИПЕРГИПЕРГИПЕРЧЧЧЧЧУВСТВИТЕЛЬНОСТИУВСТВИТЕЛЬНОСТИУВСТВИТЕЛЬНОСТИУВСТВИТЕЛЬНОСТИУВСТВИТЕЛЬНОСТИ

Реакции гиперчувствительности типа I проходят в
своём развитии две фазы (рис. 6�6). Фаза иници�
ального ответа развивается через 5–30 мин после
контакта с аллергеном и характеризуется расшире�
нием сосудов, повышением их проницаемости, а так�
же спазмом гладкой мускулатуры или секрецией
желёз. Поздняя фаза наблюдается через 2–8 ч без
дополнительных контактов с Аг и продолжается
несколько дней. Она характеризуется интенсив�
ной инфильтрацией тканей эозинофилами, нейт�
рофилами, базофилами и моноцитами, а также по�
вреждением эпителиальных клеток слизистых
оболочек.

Гистамин и лейкотриены быстро выделяются из
сенсибилизированных тучных клеток и базофилов,

Ðèñ. 6-5. Äåãðàíóëÿöèÿ òó÷íûõ êëåòîê. Íà ïîâåðõíîñòè òó÷íûõ êëåòîê ìîëåêóëû IgE ñâÿçàíû Fc-ðåöåïòîðàìè. Àã âçàèìî-
äåéñòâóåò ñ Fab-ôðàãìåíòàìè IgE. Àêòèâèðîâàííàÿ ýòèì ñèãíàëîì òó÷íàÿ êëåòêà ïîäâåðãàåòñÿ äåãðàíóëÿöèè [105].
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обеспечивая реакции ГНТ, характеризующиеся отё�
ком слизистой оболочки, секрецией слизи, спаз�
мом гладкой мускулатуры. Многие другие медиа�
торы (например, фактор активации тромбоцитов
FAT и фактор некроза опухолей ФНОα) включают�
ся в позднюю фазу ответа, увеличивая количество
базофилов, нейтрофилов и эозинофилов. Среди
клеток, которые появляются в позднюю фазу реак�
ции, особенно важны эозинофилы. Спектр их ме�
диаторов так же обширен, как и в тучных клетках
(см. статью «Эозинофил»). Помимо прочих, они
продуцируют главный шелочной белок МВР и ка�
тионный белок ЕСР, которые токсичны для эпите�
лиальных клеток.

АААААНАНАНАНАНАФИЛАКСИЯФИЛАКСИЯФИЛАКСИЯФИЛАКСИЯФИЛАКСИЯ

•  СистемнаяСистемнаяСистемнаяСистемнаяСистемная анафилаксияанафилаксияанафилаксияанафилаксияанафилаксия возникает после вве�
дения гетерологичных белков: антисывороток,
гормонов, ферментов, полисахаридов и неко�
торых ЛС (например, пенициллина). Тяжесть
состояния зависит от уровня предварительной
сенсибилизации. Шоковая доза Аг, однако,
может быть исключительно мала.

•  МестнаяМестнаяМестнаяМестнаяМестная анафилаксияанафилаксияанафилаксияанафилаксияанафилаксия называется иногда атопи�
ческой аллергией. Около 10% населения страдает
от местной анафилаксии, возникающей в ответ на
попадание в организм аллергенов: пыльцы расте�
ний, перхоти животных, домашней пыли и т.п. К
заболеваниям, в основе которых лежит местная ана�
филаксия, относят крапивницу, ангионевротичес�
кий отёк, аллергический ринит (сенную лихорад�
ку) и некоторые формы астмы. Существует
семейная предрасположенность к этому типу ал�
лергии.

ÒÈÏ II ÐÅÀÊÖÈÉ ÃÈÏÅÐ×ÓÂÑÒÂÈÒÅËÜÍÎÑÒÈ

При II типе гиперчувствительности в организме по�
являются АТ, направленные против компонентов
собственных тканей, выступающих в роли Аг (рис.
6�7). Антигенные детерминанты могут быть связа�
ны с плазмолеммой или представляют собой экзо�
генный Аг, адсорбированный на поверхности клет�
ки. В любом случае реакция гиперчувствительности
возникает как следствие связывания АТ с нормаль�
ными или повреждёнными структурами клетки.
Известны три антителозависимых механизма разви�
тия реакции этого типа.

•  КомплементзависимыеКомплементзависимыеКомплементзависимыеКомплементзависимыеКомплементзависимые реакцииреакцииреакцииреакцииреакции. Существует 2
механизма, с помощью которых АТ и комплемент
могут вызывать гиперчувствительность типа II:
прямой лизис и опсонизация. В первом случае
АТ (IgM или IgG) реагирует с Аг на поверхности
клетки, вызывая активацию системы комплемен�
та (рис. 6�8). Это приводит в действие мембрано�
атакующий комплекс, который нарушает целост�
ность мембраны. Во втором случае (рис. 6�9)
клетки фагоцитируются после фиксации АТ или
компонента комплемента С3b к поверхности
клетки (опсонизация).

Клинически такие реакции возникают: при переливании
крови несовместимого донора и реакции с АТ хозяина; при
эритробластозе плода и антигенных различиях между ма�
терью и плодом, когда АТ (IgG) матери проникают сквозь
плаценту и вызывают разрушение эритроцитов плода; при
аутоиммунной гемолитической анемии (АИГА), агрануло�
цитозе и тромбоцитопении, когда происходит образование
АТ против собственных клеток крови, которые затем раз�
рушаются; при некоторых реакциях на ЛС, когда образую�
щиеся АТ реагируют с ЛС и формируют комплексы с эрит�
роцитарным Аг.

Ðèñ. 6-6. Ðåàêöèÿ ãèïåð÷óâñòâèòåëüíîñòè òèïà I (íåìåäëåííàÿ).
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Ðèñ. 6-7. Ðåàêöèÿ ãèïåð÷óâñòâèòåëüíîñòè
òèïà II (îïîñðåäîâàííàÿ ÀÒ).

Ðèñ. 6-8. Àêòèâàöèÿ ñèñòåìû êîìïëåìåíòà [138].
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•  ЗависиЗависиЗависиЗависиЗависимая от Амая от Амая от Амая от Амая от АТТТТТ клеточнаяклеточнаяклеточнаяклеточнаяклеточная цитотоксичностьцитотоксичностьцитотоксичностьцитотоксичностьцитотоксичность не
сопровождается фиксацией комплемента, одна�
ко вызывает кооперацию лейкоцитов. Клетки��
мишени, покрытые IgG�АТ в низких концентра�
циях, уничтожаются несенсибилизированными
клетками, обладающими Fc�рецепторами. Эти
клетки связывают клетки�мишени с помощью ре�
цепторов для Fc�фрагмента IgG, а лизис клеток
происходит без фагоцитоза. В этом виде цитоток�
сичности участвуют моноциты, нейтрофилы, эози�
нофилы и NK. Этот вид цитотоксичности также
имеет значение при реакции отторжения транс�
плантата.

• Опосредованная АОпосредованная АОпосредованная АОпосредованная АОпосредованная АТТТТТ дисфункциядисфункциядисфункциядисфункциядисфункция клетокклетокклетокклетокклеток. В некото�
рых случаях АТ, направленные против рецепторов
на поверхности клеток, нарушают их функциони�
рование, не вызывая повреждения клеток или раз�
вития воспаления. Например, при миастении АТ
вступают в реакцию с ацетилхолиновыми рецепто�
рами в двигательных концевых пластинках скелет�
ных мышц, нарушая нервно�мышечную передачу и
вызывая таким образом мышечную слабость.

ÒÈÏ III ÐÅÀÊÖÈÉ ÃÈÏÅÐ×ÓÂÑÒÂÈÒÅËÜÍÎÑÒÈ

Развитие реакций гиперчувствительности типа III —
болезней иммунных комплексов (рис. 6�10) вызыва�
ют комплексы «Аг�АТ», образующиеся в результате
связывания Аг с АТ в кровеносном русле (ЦИК) или
вне сосудов (иммунные комплексы in situ). ЦИК
вызывают повреждение при попадании в стенку
кровеносных сосудов или в фильтрующие структу�
ры (гломерулярный фильтр в почках). Известны 2

типа иммунокомплексных повреждений, которые
формируются при поступлении в организм экзо�
генного Аг (чужеродный белок, бактерия, вирус) и
при образовании АТ против собственных Аг. Забо�
левания, обусловленные иммунными комплексами,
могут быть генерализованными, если иммунные
комплексы образуются в крови и оседают во мно�
гих органах, или связанными с отдельными органа�
ми, такими как почки (гломерулонефрит), суставы
(артрит) или мелкие кровеносные сосуды кожи (ме�
стная реакция Артюса).

СССССИСТЕМНАЯИСТЕМНАЯИСТЕМНАЯИСТЕМНАЯИСТЕМНАЯ ИММУНОКОМПЛЕКСНАЯИММУНОКОМПЛЕКСНАЯИММУНОКОМПЛЕКСНАЯИММУНОКОМПЛЕКСНАЯИММУНОКОМПЛЕКСНАЯ БОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬ

Одной из её разновидностей является острая сыво�
роточная болезнь, возникающая в результате мно�
гократного введения больших количеств чужерод�
ной сыворотки крови, используемой для пассивной
иммунизации.

Патогенез системной иммунокомплексной болезни
складывается из 3 фаз: образования в крови комплек�
сов «Аг�АТ» — осаждения иммунных комплексов в
различных тканях; воспалительной реакции. Первая
фаза начинается с попадания Аг в кровь и образова�
ния АТ. Во вторую фазу эти комплексы оседают в раз�
личных тканях. Дальнейшее течение болезни опре�
деляют 2 фактора: размеры иммунных комплексов и
состояние системы мононуклеарных фагоцитов. При
значительном избытке АТ образуются очень крупные
комплексы, которые быстро удаляются из кровотока
мононуклеарными фагоцитами и относительно без�

Ðèñ. 6-9. Ôàãîöèòîç. Ñõåìà ó÷àñòèÿ îïñîíèíîâ â ôàãîöèòàðíûõ ðåàêöèÿõ. Áàêòåðèè îïñîíèçèðóþòñÿ ìîëåêóëàìè ÀÒ è
C3b-êîìïîíåíòà êîìïëåìåíòà, ðåöåïòîðû ê êîòîðûì ýêñïðåññèðóþòñÿ íà ïîâåðõíîñòè ôàãîöèòîâ. Âçàèìîäåéñòâèå ñîîòâåò-
ñòâóþùèõ ðåöåïòîðîâ ñ ëèãàíäàìè îáëåã÷àåò ïîãëîùåíèå áàêòåðèè â õîäå ôàãîöèòîçà [138].
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вредны. Наиболее патогенны комплексы мелких и
средних размеров, которые образуются при незначи�
тельном избытке АТ и долгое время остаются в крово�
токе.

Как только иммунные комплексы оседают в тканях,
они инициируют острую воспалительную реакцию.
В эту фазу (приблизительно через 10 дней после
введения Аг) наблюдаются клинические проявле�
ния болезни, такие как лихорадка, крапивница,
артралгии, увеличение лимфатических узлов и про�
теинурия. Вслед за осаждением иммунных комп�
лексов происходит активация системы комплемента
с образованием её биологически активных компо�
нентов. Активация комплемента сопровождается
провоспалительными эффектами: выбросом
C3b�опсонина, способствующего фагоцитозу; об�
разованием хемотаксических факторов, вызываю�
щих миграцию ПЯЛ и моноцитов (С5); выбросом
анафилатоксинов (С3а и С5а), которые увеличива�
ют проницаемость сосудов и вызывают сокращение
гладких мышц; образованием комплекса (С5b�9),
вызывающего разрушение клеточных мембран и
цитолиз.

Фагоцитоз комплексов «Аг�АТ» лейкоцитами
приводит к выбросу или образованию различных
дополнительных провоспалительных веществ,
включая Пг, сосудорасширяющие белки и хемо�
таксические вещества. Повреждение тканей опос�
редуется также свободными радикалами кисло�
рода, продуцируемыми активированными
нейтрофилами. Иммунные комплексы вызывают
агрегацию тромбоцитов и активацию фактора
Хагемана, что приводит к усилению воспалитель�
ного процесса и образованию микротромбов. В
результате развиваются васкулит, гломерулонеф�
рит, артрит и т.п.

В морфологической картине иммунокомплексного
повреждения доминирует острый некротизирующий
васкулит. Например, поражённые клубочки почки со�
провождаются гиперклеточностью из�за набухания и
пролиферации эндотелиальных и мезангиальных кле�
ток, а также инфильтрацией нейтрофилами и моно�
цитами.

Хроническая сывороточная болезнь развивается при
повторном или продолжительном контакте (экспо�
зиции) с Аг. Постоянная антигенемия необходима
для развития хронической иммунокомплексной бо�
лезни, так как иммунные комплексы чаще всего осе�
дают в сосудистом русле. Например, СКВ связана с
долгим сохранением (персистенцией) аутоантиге�
нов. Часто, однако, несмотря на наличие характер�
ных морфологических изменений и других призна�
ков, свидетельствующих о развитии
иммунокомплексной болезни, Аг остаётся неизвес�
тным. Так бывает при ревматоидном артрите, узел�
ковом периартериите, мембранозной нефропатии и
некоторых васкулитах.

МММММЕСТНАЯЕСТНАЯЕСТНАЯЕСТНАЯЕСТНАЯ ИММУНОКОМПЛЕКСНАЯИММУНОКОМПЛЕКСНАЯИММУНОКОМПЛЕКСНАЯИММУНОКОМПЛЕКСНАЯИММУНОКОМПЛЕКСНАЯ БОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬ

Местная иммунокомплексная болезнь (фено�
мен, или реакция, Артюса) выражается в мест�
ном некрозе ткани, возникающем вследствие
острого иммунокомплексного васкулита. Реак�
ция Артюса развивается в течение нескольких
часов и достигает пика через 4–10 ч после инъек�
ции, когда появляется зона видимого отёка с кро�
воизлияниями. При светооптическом исследова�
нии описывают фибриноидный некроз сосудов.
Разрыв сосудов приводит к развитию местных
кровоизлияний, но чаще наблюдается тромбоз,
способствующий развитию местных ишемичес�
ких повреждений.

Ðèñ. 6-10. Ðåàêöèÿ ãèïåð÷óâñòâèòåëüíîñòè òèïà III (îïîñðåäîâàííàÿ èììóííûìè êîìïëåêñàìè).
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ÒÈÏ IV ÃÈÏÅÐ×ÓÂÑÒÂÈÒÅËÜÍÎÑÒÈ

Клеточно�опосредованный тип гиперчувствитель�
ности вызывают специфически сенсибилизирован�
ные T�лимфоциты (рис. 6�11). Он включает в себя
классические ГЗТ, вызываемые CD4+�лимфоцита�
ми, и прямую клеточную цитотоксичность, опос�
редованную CD8+�лимфоцитами. Это основной тип
иммунного ответа на различные внутриклеточные
микробиологические агенты, особенно микобакте�
рии туберкулёза, а также на многие вирусы, грибы,
простейшие и паразиты. Описаны 2 варианта реак�
ций гиперчувствительности типа IV.

ГГГГГИПЕРИПЕРИПЕРИПЕРИПЕРЧЧЧЧЧУВСТВИТЕЛЬНОСТЬУВСТВИТЕЛЬНОСТЬУВСТВИТЕЛЬНОСТЬУВСТВИТЕЛЬНОСТЬУВСТВИТЕЛЬНОСТЬ ЗАМЕДЛЕННОГОЗАМЕДЛЕННОГОЗАМЕДЛЕННОГОЗАМЕДЛЕННОГОЗАМЕДЛЕННОГО ТИПАТИПАТИПАТИПАТИПА

Примером гиперчувствительности замедленного
типа (ГЗТ) служит реакция на внутрикожно введён�
ный туберкулин — компонент из стенок микобак�
терии туберкулёза. У сенсибилизированного паци�
ента через 8–12 ч возникают покраснение и
уплотнение в месте введения, а пик реакции насту�
пает через 24–72 ч У сильно сенсибилизированных
больных в зоне инъекции развивается некроз. ГЗТ
характеризуется накоплением мононуклеарных
клеток в подкожной ткани и дерме, преимуществен�
но вокруг мелких вен и венул с образованием харак�
терных периваскулярных манжеток. Выход белков
плазмы за пределы сосудистого русла увеличивает
отёк дермы и сопровождается оседанием фибрина
в интерстиции. В участках повреждения преобла�
дают CD4+�лимфоциты.

При персистенции Аг макрофаги трансформируют�
ся в эпителиоидные клетки, окружённые валом из
лимфоцитов, — формируется гранулёма. Такой тип
воспаления характерен для типа IV гиперчувстви�
тельности и называется гранулематозным воспале�
нием (патогенез этого воспаления см. на рис. 4�9).

γ�ИФН является одним из наиболее важных меди�
аторов ГЗТ и сильным активатором макрофагов. Ак�
тивированные макрофаги, обладающие способно�
стью к фагоцитозу, уничтожают микроорганизмы.
В то же время макрофаги продуцируют некоторые
полипептидные факторы роста (PDGF и ТФРb),
стимулирующие пролиферацию фибробластов и
усиливающие синтез ими коллагена. Таким обра�
зом, активированные макрофаги обеспечивают эли�
минацию Аг, а если активация продолжается, то
способствуют развитию фиброза.

Цитокины ФНОα (кахектин) и ФНОβ (α�лимфо�ток�
син) воздействуют на эндотелиальные клетки, вы�
зывая повышение секреции простациклина, что
приводит к увеличению кровотока в результате рас�
ширения сосудов, и усиление экспрессии молеку�
лы адгезии — Е�селектина (ELAM�1), способству�
ющей прикреплению пришлых лимфоцитов и
моноцитов. Одновременно происходит усиление
секреции низкомолекулярных хемотаксических
факторов (например, ИЛ8 и разных хемокинов). Все
эти изменения в эндотелии способствуют выходу
лимфоцитов и моноцитов за пределы сосудистого
русла в зону развития ГЗТ.

Ðèñ. 6-11. Ðåàêöèÿ ãèïåð÷óâñòâèòåëüíîñòè òèïà IV (êëåòî÷íî-îïîñðåäîâàííàÿ). ÀÏÊ — àíòèãåíïðåäñòàâëÿþùàÿ êëåòêà,
HLA — Àã ãëàâíîãî êîìïëåêñà ãèñòîñîâìåñòèìîñòè, TêÐ — Ò-êëåòî÷íûé ðåöåïòîð.
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При цитотоксичности, опосредованной T�лимфо�ци�
тами, сенсибилизированные CD8+ лимфоциты
уничтожают клетки�мишени, которые являются
носителями Аг (цитотоксические Т�лимфоциты —
цТЛ). T�лимфоциты, направленные против Аг
MHC, фиксированных на поверхности клеток, иг�
рают важную роль в отторжении трансплантата. Они
также участвуют в защите от вирусных инфекций. В
клетках, поражённых вирусом, вирусные пептиды
связываются с молекулами MHC класса I и в виде
комплексов транспортируются к поверхности клет�
ки. Этот комплекс распознаётся цитотоксически�
ми CD8+�лимфоцитами. Лизис заражённых клеток
завершается до репликации вируса, что приводит к
уничтожению вирусов. Полагают, что многие опу�
холевые Аг представлены на поверхности клеток, а
цТЛ участвуют в противоопухолевом иммунитете.

ÎÒÒÎÐÆÅÍÈÅ ÒÐÀÍÑÏËÀÍÒÀÒÀ

Реакция отторжения трансплантата связана с рас�
познаванием хозяином пересаженной ткани как чу�
жеродной. Напомним, что Аг, ответственными за
такое отторжение у человека, являются Аг HLA. От�
торжение трансплантата — сложный процесс, во вре�
мя которого имеют значение как клеточный имму�
нитет, так и циркулирующие АТ.

Инициация реакций, опосредованных T�лимфо�
цитами, происходит при контакте лимфоцитов
реципиента с Аг HLA донора. Полагают, что наи�
более важными иммуногенами являются дендри�
тические клетки донорских органов. Т�клетки хо�
зяина встречаются с дендритическими клетками в
пересаженном органе, а затем мигрируют в регио�
нарные лимфатические узлы. Предшественники
CD8+ цТЛ, обладающие рецепторами к классу I
HLA�Аг, дифференцируются в зрелые цТЛ. Зрелые
цТЛ лизируют пересаженную ткань. Кроме специ�
фических цТЛ, образуются CD4+�лимфоциты, ко�
торые играют исключительно важную роль в от�
торжении трансплантата. Как и при ГЗТ,
активированные CD4+�лимфоциты выделяют ци�
токины, вызывающие повышение сосудистой про�
ницаемости и местное скопление лимфоцитов и
макрофагов. Считают, что ГЗТ, проявляющаяся по�
вреждением микрососудов, ишемией и деструкци�
ей тканей, является наиболее важным механизмом
отторжения трансплантата.

Реакции, обусловленные АТ, могут протекать в двух ва�
риантах. Сверхострое отторжение развивается тогда,
когда в крови реципиента есть АТ против донора. Та�
кие АТ встречаются, например, у реципиентов, у кото�
рых уже было отторжение почечного трансплантата.
Предшествующие переливания крови от
HLA�неидентифицированных доноров также могут
привести к сенсибилизации, так как тромбоциты и
лейкоциты особенно богаты HLA�Аг. В таких случаях
отторжение развивается немедленно после трансплан�
тации, так как циркулирующие АТ образуют иммун�
ные комплексы, оседающие в эндотелии сосудов пере�
саженного органа. Затем происходит фиксация
комплемента и развивается реакция Артюса.

У реципиентов, которые не были предварительно
сенсибилизированы к Аг трансплантата, экспозиция
донорских HLA�Аг класса I и II может вызывать об�
разование АТ. АТ, образованные реципиентами, вы�
зывают повреждение ткани посредством нескольких
механизмов: комплементзависимой цитотоксично�
сти, АТ�зависимого обусловленного клетками цито�
лиза и отложения комплексов «Аг�АТ». Изначаль�
ной мишенью для этих АТ служат сосуды
трансплантата. Поэтому феномен АТ�зависимого от�
торжения в почке гистологически представлен вас�
кулитом.

Àóòîèììóííûå áîëåçíè
Причиной некоторых заболеваний человека явля�
ется развитие иммунной реакции против собствен�
ных Аг. В норме аутоантитела могут быть найдены в
сыворотке крови или тканях у многих здоровых
людей, особенно в старшей возрастной группе. Без�
вредные АТ образуются после повреждения ткани
и играют физиологическую роль в удалении её ос�
татков. Кроме того, нормальный иммунный ответ
необходим для распознавания собственных Аг гис�
тосовместимости.

Различают 3 основных признака аутоиммунных за�
болеваний: 1) наличие аутоиммунной реакции, 2)
наличие клинических и экспериментальных данных
о том, что такая реакция не вторична к поврежде�
нию ткани, а имеет первичное патогенетическое зна�
чение, 3) отсутствие иных определённых причин
болезни. Встречаются аутоиммунные болезни, при
которых действие аутоантител направлено против
единственного органа или ткани, и в результате раз�
вивается местное повреждение ткани. Например,
при тиреоидите Хашимото (зоб Хашимото) АТ аб�
солютно специфичны для щитовидной железы. При
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СКВ аутоантитела реагируют с составными частями
ядер различных клеток. Разнообразие АТ приводит
к повреждениям во всём теле. А при синдроме Гуд�
пасчера, например, АТ против базальной мембраны
лёгких и почек вызывают повреждения только в этих
органах. Очевидно, что аутоиммунитет подразуме�
вает потерю аутотолерантности.

ИмИмИмИмИммунологическаямунологическаямунологическаямунологическаямунологическая толерантностьтолерантностьтолерантностьтолерантностьтолерантность — состояние, при
котором иммунный ответ на специфический Аг не раз�
вивается. Состояние толерантности объясняется на�
личием 3 механизмов: клональной делеции, клональ�
ной анергии и периферической супрессии.
Напомним, что при клональной делеции отсут�
ствуют саморегулирующие Т� и B�лимфоциты. При
клональной анергии наблюдается пролонгирован�
ная или необратимая функциональная инактива�
ция лимфоцитов, вызванная контактом с Аг.

ПериферическаяПериферическаяПериферическаяПериферическаяПериферическая супрессиясупрессиясупрессиясупрессиясупрессия T�лимфоцитамиT�лимфоцитамиT�лимфоцитамиT�лимфоцитамиT�лимфоцитами. Кло�
нальные делеция и анергия являются первичными
механизмами аутотолерантности, т.е. толерантно�
сти к Аг собственного организма. Существуют и до�
полнительные механизмы. Наибольший интерес
представляют супрессорные T�лимфоциты. Супрес�
сорные клетки могут тормозить аутореактивность,
секретируя цитокины, снижающие интенсивность
иммунного ответа.

Ñèíäðîìû èììóííîãî
äåôèöèòà

Иммунодефицит, или иммунологическая недостаточ�
ность, — состояние, развивающееся при нарушении
иммунных механизмов. Различают первичный имму�
нодефицит (дефект самой иммунной системы), вто�
ричный иммунодефицит (связан с развитием другого
заболевания), специфический иммунодефицит (выз�
ван избирательным поражением либо B�лимфоцитов,
либо T�лимфоцитов, либо тех и других, т.е. комбини�
рованный иммунодефицит), неспецифический имму�
нодефицит (вызван сбоем механизмов неспецифичес�
кого иммунитета). Необходимо отметить достаточно
редкую встречаемость врождённой иммунопатологии
и широкую распространённость приобретённых им�
мунодефицитов (например, около 90% всех вирусных
инфекций сопровождается транзиторной иммунодеп�
рессией или модуляцией иммунных реакций на гете�
рологичные Аг).

Характеристику синдромов иммунного дефицита
см. в статье «Иммунодефициты», а классификацию
ВОЗ в статье «Классификация иммунодефицитов».

Синдром приобретённого иммунодефицита
(СПИД) см. в главе 21 «Инфекционные болезни»
(раздел «ВИЧ�инфекция и СПИД»).
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ОПУХОЛЕВЫЙ РОСТ

Опухолевый рост относится к таким общепатологическим процес�
сам, понимание которых требует объединения усилий учёных�ме�
диков и биологов различных специальностей. Благодаря успехам
молекулярной биологии и генетики в последние годы получены
новые данные о молекулярно�генетических перестройках в опухо�
лях, но по�прежнему вопросы этиологии, патогенеза, морфогенеза
и прогрессии опухолей остаются не решёнными. Как и раньше, здесь
больше вопросов, чем ответов.

Несмотря на длительную историю изучения проблемы опухолевого
роста, до сих пор не достигнуто единого понимания, что же такое
злокачественная опухоль. Уиллис [89] определял злокачественную
опухоль как «патологическую массу ткани с чрезмерным, некоор�
динированным ростом, который сохраняется даже после прекра�
щения действия факторов, его вызвавших». В то же время подчёр�
кивается [66],  что основным отличительным свойством
злокачественной опухоли является «наследственно обусловленный
автономный рост». А.И. Струков и В.В. Серов [177] дают такое оп�
ределение злокачественной опухоли: «патологический процесс, ха�
рактеризующийся безудерж�ным размножением (ростом) клеток.
Автономный, или бесконтрольный, рост — первое основное свой�
ство опухоли». Процесс развития опухолей под влиянием канцеро�
генных факторов носит название канцерогенеза.

ДДДДДОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ИИИИИ ЗЛОКАЗЛОКАЗЛОКАЗЛОКАЗЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Существует два типа опухолей (в зависимости от степени их зрело�
сти, темпов роста, характера роста, способности давать метастазы и
рецидивировать) — доброкачественные и злокачественные.

ДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли построены из зрелых, дифференцированных кле�
ток, обладают медленным экспансивным ростом с формированием капсулы
из соединительной ткани на границе с окружающей нормальной тканью (рост
опухоли самой в себе), не рецидивируют после удаления, не дают метаста�
зов. Название доброкачественной опухоли формируют из корня названия
исходной ткани с прибавлением окончания «ома» (рис. 7�1, 7�2 и 7�3 на
вклейке).

ЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли (рис. 7�4 и 7�5 на вклейке, см. также рисунки на
вклейке к главе 19) построены из частично или вовсе недифференцирован�
ных клеток, растут быстро, прорастая окружающие ткани (инфильтрирую�
щий рост) и тканевые структуры (инвазивный рост), могут рецидивировать
и метастазировать. Злокачественные опухоли из эпителия называют раком,
или карциномой, из производных мезенхимальной ткани — саркомой. Для
ряда злокачественных опухолей имеются специальные названия.

инна

инна

инна

Text

Text
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Злокачественные опухоли представляют собой серь�
ёзную проблему для человечества, являясь одной из
главных причин смерти в современном обществе. Чис�
ло новых случаев злокачественных опухолей, регист�
рируемых каждый год, составляет около 5,9 млн. чело�
век, из которых 2 млн. больных погибают ежегодно, а 2

млн. регистрируются вновь. В России число больных с
впервые в жизни выявленным диагнозом злокачествен�
ного новообразования, учтённых онкологическими уч�
реждениями в 1999 г., составило 303,3 на 100 000 чело�
век населения (табл. 7�1) при среднем уровне
летальности в течение одного года с момента поста�
новки диагноза в среднем 36,2%.

Òàáëèöà 7-1. Çëîêà÷åñòâåííûå íîâîîáðàçîâàíèÿ â Ðîññèéñêîé Ôåäåðàöèè (÷èñëî áîëüíûõ ñ âïåðâûå âûÿâëåííûì äèàãíî-
çîì íà 100 000 íàñåëåíèÿ) [117].

Годы Всего Пищевода Желудка Прямой
кишки

Лёгких МЖ Шейки матки Гемобла-
стозы

1995 279,1 5,6 35,5 12,5 44,7 48,0 15,1 12,3
1996 288,0 5,7 35,4 12,9 44,8 50,0 15,1 12,9
1997 294,7 5,6 35,0 13,3 44,9 52,0 15,2 12,9
1998 302,0 5,5 34,7 13,9 44,4 55,1 15,4 13,1
1999 303,3 5,4 33,5 14,3 44,3 57,6 15,8 13,3

Уровень заболеваемости и смертности от неоплазм варьи�
рует в разных странах мира, что объясняется различиями
в экологической обстановке, этнических привычках и на�
следственности. Например, уровень смертности от рака
желудка в Японии в 8 раз выше по сравнению с США, в то
время как смертность от рака МЖ и предстательной же�
лезы в Японии составляет 1/4 и 1/5 от соответствующих
показателей в США.

Различия в частоте развития той или иной опухоли часто
могут быть связаны с генетическими особенностями оп�
ределённых групп населения и с различиями в их социаль�
ном статусе. Известно, что раком лёгкого болеют чаще
люди, работающие и живущие вблизи вредных произ�
водств, перенёсшие туберкулёз. Различия могут нивели�
роваться при изменении условий жизни людей. Так, на�
пример, американцы японского происхождения болеют
раком желудка с той же частотой, что и местное населе�
ние.

В последние годы в эпидемиологической ситуации
по заболеваемости и смертности от опухолей обна�
руживается ряд тенденций.

Во�первых, наметился рост заболеваемости и смертности
во всех странах мира; 50% погибших от онкологических
заболеваний проживали в развитых странах. Онкологи�
ческие заболевания многие годы уверенно занимают 2�е
место в структуре причин смерти после сердечно�сосу�
дистой патологии. Поскольку имеется тенденция к сни�
жению смертности от последних, то опухоли имеют яв�
ный шанс стать лидером среди причин смерти в ХХI
веке.

Во�вторых, рост заболеваемости регистрируется во всех
возрастных группах, но наибольшее число больных
составляют люди старше 50 лет. В этой связи опухоли
превратились в геронтологическую проблему.

В�третьих, установлены половые различия по частоте и
структуре заболеваемости между мужчинами и жен�
щинами. Заболеваемость неоплазиями среди мужчин
выше в 1,5 раза, чем среди женщин, а в старших воз�
растных группах — более чем в 2 раза. В структуре
заболеваемости мужчин с 1981 г. лидирующие места
занимают рак лёгкого, рак желудка и толстой кишки.

Отмечаются некоторая стабилизация уровня заболева�
емости раком лёгкого и значительный рост заболевае�
мости раком толстой кишки. В структуре заболеваемос�
ти женщин первые три места делят между собой рак
МЖ, матки и толстой кишки. В России ситуация не�
сколько иная. У мужчин наиболее частыми являются
рак лёгкого, желудка, кожи; у женщин — рак МЖ, опу�
холи кожи и рак желудка.

В�четвёртых, структура заболеваемости и смертности по�
стоянно меняется в связи с учащением одних опухо�
лей и снижением заболеваемости другими опухоля�
ми. В ряде случаев такое снижение заболеваемости
связано с использованием эффективных профилак�
тических мероприятий. Например, в США в связи с
запретом на курение в общественных местах и стро�
гим контролем за выбросом бензпирена и других кан�
церогенных веществ в атмосферу произошла стаби�
лизация показателей заболеваемости раком лёгкого.

ÝÒÈÎËÎÃÈß È ÏÀÒÎÃÅÍÅÇ ÎÏÓÕÎËÅÉ

Различные этиологические факторы способные выз�
вать развитие опухолей, называются канцерогенны�
ми факторами, или канцерогенами. Выделяют 3 ос�
новные группы канцерогенных агентов: химические,
физические (радиационные) и вирусные. Полагают,
что 80–90% злокачественных опухолей являются ре�
зультатом неблагоприятного воздействия окружаю�
щей среды. Таким образом, проблема рака может
считаться экологической проблемой. Процесс раз�
вития опухолей под влиянием канцерогенных фак�
торов носит название канцерогенеза. Среди причин
развития опухолей человека и животных называют
различные канцерогенные агенты, что легло в осно�
ву построения множества теорий канцерогенеза. Ос�
новными теориями являются теория химических
канцерогенов, физических канцерогенов, вирусно��
генетическая, инфекционная и полиэтиологическая.
Исторический интерес представляет дизонтогене�
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тическая теория Ю. Конхайма, или теория «эмбри�
ональных зачатков».

ТТТТТЕОРИЯЕОРИЯЕОРИЯЕОРИЯЕОРИЯ ХИМИХИМИХИМИХИМИХИМИЧЧЧЧЧЕСКИХЕСКИХЕСКИХЕСКИХЕСКИХ КАНЦЕРОГЕНОВКАНЦЕРОГЕНОВКАНЦЕРОГЕНОВКАНЦЕРОГЕНОВКАНЦЕРОГЕНОВ

Вероятно, первое наблюдение химического канце�
рогенеза у человека принадлежит сэру Персивалю
Потту (1775), описавшему рак мошонки у трубочи�
стов. С тех пор список потенциальных химических
канцерогенов расширился до нескольких тысяч; из
них только 20, как было доказано, инициируют опу�
холи человека. Хотя основные исследования в об�
ласти химического канцерогенеза проводят на ла�
бораторных животных и в клеточных культурах,
имеются наблюдения опухолей человека, развитие
которых обусловлено воздействием химических
канцерогенов. Яркими примерами могут служить
профессиональные опухоли — рак мочевого пузы�
ря у работающих с анилиновыми красителями, рак
лёгкого у лиц, контактирующих с асбестом, рак пе�
чени работников поливинилхлоридного производ�
ства и др.

•  Канцерогенные агенты — в зависимости от их способно�
сти взаимодействовать с ДНК — подразделяют на 2 боль�
шие группы: генотоксические и эпигенетические. К ге�
нотоксическим канцерогенам относятся
полициклические ароматические углеводороды, арома�
тические амины, нитрозосоединения и др. Эпигенети�
ческие химические канцерогены не дают положитель�
ных результатов в тестах на мутагенность, но их введение
вызывает развитие опухолей. Эпигенетические канце�
рогены представлены хлорорганическими соединения�
ми, иммунодепрессантами и другими.

•  Часть генотоксических канцерогенов может напрямую вза�
имодействовать с ДНК, поэтому они называются прямы�
ми. Другие же должны претерпеть химические превраще�
ния в клетках, в результате которых они становятся
активными, могут концентрироваться в ядрах клеток и
взаимодействовать с ДНК. Этот вид генотоксических
канцерогенов называют непрямыми. Активация непря�
мых генотоксических канцерогенов происходит при
участии ряда ферментных систем: монооксигеназной фер�
ментной системы, основным действующим компонентом
которой является цитохром Р450, эпоксидгидратазы, а
также трансфераз, катализирующих реакции конъюгации
канцерогенных веществ. Активированные метаболиты
реагируют с различными участками ДНК, вызывая алки�
лирование её оснований — аденина, гуанина, цитидина и
тимидина. Так, образование алкилгуанина может приво�
дить к точковым мутациям в геноме клетки. Названные
ферментные системы обнаружены в клетках печени,
бронхиального, желудочного, кишечного и почечного
эпителия и др. клетках.

• Происхождение химических канцерогенов может быть экзо�
и эндогенным. Известными эндогенными канцерогенами
считаются холестерин, жёлчные кислоты, триптофан, не�
которые стероидные гормоны, перекиси липидов. Накоп�
лению эндогенных канцерогенов в организме могут спо�

собствовать некоторые заболевания, а также хронические
гипоксические состояния.

•  Химический канцерогенез имеет многоступенчатый харак�
тер и протекает в несколько стадий: инициации, промоции
и прогрессии опухоли. Каждая из стадий требует специаль�
ных этиологических факторов и отличается морфологи�
ческими проявлениями. В стадию инициации происходит
взаимодействие генотоксического канцерогена с геномом
клетки, что вызывает его перестройки. Однако для злока�
чественной трансформации этого бывает ещё недостаточ�
но. Трансформация обеспечивается действием ещё одного
повреждающего агента, вызывающего дополнительные пе�
рестройки в геноме, — промотора. Клетка малигнизирует�
ся, начинает бесконтрольно делиться. В качестве промо�
торов нередко выступают эпигенетические канцерогены, а
также вещества, не являющиеся сами по себе канцероге�
нами. Эффект химических канцерогенов зависит от дли�
тельности введения и его дозы, хотя нет той пороговой
минимальной дозы, когда канцерогенный агент может счи�
таться безопасным. Инициация является необратимым
процессом. Кроме того, эффект от действия различных
химических канцерогенов может суммироваться.

Резюмируя данные по химическому канцерогене�
зу, следует подчеркнуть, что для реализации своего
действия химические канцерогены должны воздей�
ствовать на ядерную ДНК и вызвать её поврежде�
ния.

ТТТТТЕОРИЯЕОРИЯЕОРИЯЕОРИЯЕОРИЯ ФИЗИФИЗИФИЗИФИЗИФИЗИЧЧЧЧЧЕСКИХЕСКИХЕСКИХЕСКИХЕСКИХ КАНЦЕРОГЕНОВКАНЦЕРОГЕНОВКАНЦЕРОГЕНОВКАНЦЕРОГЕНОВКАНЦЕРОГЕНОВ

К физическим канцерогенам относятся 3 группы фак�
торов: солнечная, космическая и УФ�радиация; иони�
зирующая радиация; радиоактивные вещества.

•  Солнечная, космическая и УФ�радиация, пожалуй, яв�
ляется самым распространённым канцерогенным
фактором, с которым приходится контактировать че�
ловеку. Имеются убедительные экспериментальные
доказательства и клинические наблюдения канцеро�
генного эффекта солнечной радиации. Известны фак�
ты о предрасположенности к развитию меланом жи�
телей околоэкваториальных регионов, особенно
обладающих белой кожей с низким уровнем синтеза
меланина, который является экраном, защищающим
клетки кожи от мутагенного воздействия УФ. Мута�
генное действие УФ подтверждается также наблюде�
ниями за больными пигментной ксеродермой, имею�
щими генетический дефект ферментов, осуществляющих
репарацию ДНК. В результате не происходит удаления
повреждённых участков ДНК, что приводит к появле�
нию малигнизированных клеток и частому развитию
у этих больных рака кожи.

•  Особого внимания заслуживает вопрос о развитии опухо�
лей под действием как ионизирующей, так и неионизи�
рующей радиации. Актуальность этой проблемы стала
особенно высока во второй половине ХХ века в связи с
атомной бомбардировкой Хиросимы и Нагасаки, ядер�
ными испытаниями и авариями на атомных электро�
станциях.

•  Эпидемиологические данные, подтверждающие канце�
рогенное воздействие радиации, касаются использова�
ния рентгеновских лучей в медицине, работ с радиоак�
тивными источниками в промышленности и наблюдений
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за лицами, пережившими атомную бомбардировку и ава�
рии на атомных электростанциях.

•  Использование рентгеновских лучей в медицине имело не
только положительные последствия. На заре примене�
ния рентгеновских лучей врачи не использовали защит�
ные средства, а пациентам назначали необоснованно
высокие дозы облучения. Тогда�то и была зарегистриро�
вана высокая частота развития злокачественных опухолей
рук у рентгенологов, а затем лейкозов у пациентов, полу�
чавших облучение позвоночника и костей таза по поводу
анкилозирующего спондилита. В последние годы описано
учащение развития злокачественных опухолей у детей,
матери которых проходили рентгеновское обследование
таза во время беременности. Хотя эти результаты и вызы�
вают споры, однако хорошо известно, что ткани плода
обладают особо высокой чувствительностью к рентгено�
вскому облучению.

•  Профессиональный рак лёгкого, вызванный вдыханием
радиоактивного газа радона, был впервые описан у шах�
тёров урановых рудников. Саркома костей у рабочих,
разрисовывающих циферблаты часов люминесцирую�
щими красителями, также связана с накоплением в кос�
тях радиоактивных частиц. Имеются противоречивые
данные о более высокой частоте развития лейкозов у
людей, живущих вблизи предприятий, обрабатывающих
отходы ядерного топлива.

•  Радиационные катастрофы, такие как атомная бомбар�
дировка японских городов во время 2�й мировой войны,
ядерные испытания на полигонах в области Семипала�
тинска и Маршалловых островов, а также авария 1986 г.
на Чернобыльской атомной электростанции привели к
резкому росту онкологических заболеваний среди пост�
радавшего населения. Был отмечен рост в несколько
раз развития лейкозов и солидных опухолей (в первую
очередь, щитовидной железы), особенно среди детей.
Поражение щитовидной железы связывается с избира�
тельным накоплением в её ткани радиоактивного йода,
образующегося в ходе ядерных цепных реакций.

•  Становится ясным, что канцерогенное действие радиа�
ции может суммироваться с другими канцерогенными
агентами — химическими и вирусными. Кроме того, как
было показано в экспериментах, радиация может акти�
вировать вирусы (например, вирус миелоидного лейкоза
мышей).

Подводя итог разделу о физических канцерогенных
агентах, следует подчеркнуть, что — как и химичес�
кие канцерогены — они реализуют канцерогенное
действие через повреждение ДНК генома клеток.

ИИИИИНФЕКЦИОНФЕКЦИОНФЕКЦИОНФЕКЦИОНФЕКЦИОННАЯННАЯННАЯННАЯННАЯ ТЕОРИЯТЕОРИЯТЕОРИЯТЕОРИЯТЕОРИЯ — ВИРУВИРУВИРУВИРУВИРУСНЫЙСНЫЙСНЫЙСНЫЙСНЫЙ ИИИИИ МИКРОБНЫЙМИКРОБНЫЙМИКРОБНЫЙМИКРОБНЫЙМИКРОБНЫЙ

КАНЦЕРОГЕНЕЗКАНЦЕРОГЕНЕЗКАНЦЕРОГЕНЕЗКАНЦЕРОГЕНЕЗКАНЦЕРОГЕНЕЗ

Основоположником теории по праву считается Л.А.
Зильбер [118]. Согласно данной теории, ряд опухолей
может развиться под действием особых вирусов, кото�
рые называются онкогенными. Первые эксперименты
по доказательству роли вирусов в развитии опухолей
ставили с использованием бесклеточных фильтратов
из ткани неоплазмы, которые вызывали развитие опу�

холей у животных�реципиентов. Таким способом в 1908
г. впервые удалось вызвать лейкоз у кур. Первый онко�
генный вирус описал в 1911 г. экспериментатор�пато�
лог Рокфеллеровского института Пэйтон Раус как филь�
трующийся агент, способный вызывать развитие
саркомы у кур. В 1930�х гг. были открыты вирус рака
МЖ мышей и вирус папилломы кроликов. До недав�
него времени вирусный канцерогенез считался прису�
щим только животным. В последние десятилетия по�
лучены данные о значении вирусов и в развитии
некоторых опухолей человека: африканской лимфомы
Беркитта (ДНК�вирус Эпстайна–Барр), лимфомы
Беркитта (вирус Эпстайна–Барр), назофарингеальной
карциномы (вирус Эпстайна–Барр), папилломы и
рака кожи гениталий (ДНК�вирус папилломы), неко�
торых видов Т�клеточных лейкозов и лимфом (РНК�ви�
рус HLTVI) и др. Онкогенные вирусы отнесены к се�
мействам ДНК� и РНК�содержащих вирусов.

ДНК�онковирусы содержат 2 группы генов: первая группа —
гены, необходимые для репликации вируса, вторая группа
— гены структурных белков вируса. ДНК�онковирусы
встраиваются полностью или только частично в геном клет�
ки�хозяина и в подавляющем большинстве случаев вызы�
вают гибель этой клетки. Основной механизм смерти ин�
фицированной клетки связан с разрушением её мембраны
в момент выхода вирусных частиц. Высказывается предпо�
ложение, что при попадании ДНК�онковируса в чувстви�
тельные клетки только в одном из миллиона случаев воз�
никает злокачественная трансформация клетки. К
ДНК�онковирусам относятся аденовирусы, вирусы груп�
пы герпеса, паповавирусы, вирус ветряной оспы и вирус
гепатита В. Вирусы данной группы значительно чаще вы�
зывают различные инфекционные болезни, нежели опу�
холевый рост.

РНК�онковирусы относятся к ретровирусам и не приводят
(за исключением ВИЧ и вируса гепатита С) к развитию
инфекционных заболеваний. Многие из ретровирусов су�
ществуют в организме хозяина годами, не вызывая при
этом никаких патологических явлений. Все РНК�онко�
вирусы подразделяются на быстро� и медленнотранс�
формирующие. Геном РНК�вирусов содержит 3 группы
генов — gag, кодирующие белки вируса, pol — обратную
транскриптазу, необходимую для синтеза на РНК вирус�
ной ДНК, которая полностью или частично встраивается
в геном клетки хозяина, env — белки вирусного капсида.
Инфицированная вирусом клетка не погибает, так как
РНК�вирусы покидают её в основном путём отпочкова�
ния без разрушения клеточной мембраны, и это делает
РНК�вирусы весьма эффективными в отношении транс�
формации клеток. Известно множество онкогенных рет�
ровирусов, вызывающих развитие сарком, лейкозов и со�
лидных опухолей у животных и людей.

В 1976 г. в ретровирусе саркомы Рауса был обнару�
жен первый ген, ответственный за злокачественную
трансформацию клетки, — src�онкоген. Экспери�
ментально было установлено, что вирусы саркомы
Рауса, лишённые src�онкогена, не способны вызы�
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вать развитие опухоли. В настоящее время изве�
стно более 100 генов вирусов, ответственных за
развитие опухолей. Их называют вирусными он�
когенами. Трансфекция вирусных онкогенов в
клетки приводит к злокачественной трансфор�
мации.

Helicobacter pylori — бактерия, обитающая в по�
лости желудка в норме и приспособленная к ус�
ловиям жизни в кислой среде, признана этиоло�
гическим фактором в развитии лимфом
(мальтом). При этом хроническая инфекция H.
pylori  индуцирует появление реактивных
T�лимфоцитов, продуцирующих цитокины, сти�
мулирующие пролиферацию B�лимфоцитов. В
пролиферирующих B�лимфоцитах со временем
накапливаются мутации, приводящие к их зло�
качественной трансформации, когда рост при�
обретает моноклональный характер и не регули�
руется Т�клетками. В литературе обсуждается
также роль H. pylori в возникновении рака же�
лудка.

РРРРРОЛЬОЛЬОЛЬОЛЬОЛЬ НАСЛЕДСТВЕННОСТИНАСЛЕДСТВЕННОСТИНАСЛЕДСТВЕННОСТИНАСЛЕДСТВЕННОСТИНАСЛЕДСТВЕННОСТИ

Злокачественные новообразования встречаются
с различной частотой среди разных этнических
групп, проживающих на одной территории. В
США заболеваемость раком лёгкого среди афро�
американцев в 2 раза выше, чем среди белого
населения, что связывают с различиями в наслед�
ственной предрасположенности. Большая груп�
па опухолей детей имеет явное наследственное
происхождение: ретинобластома, опухоль Виль�
мса и гепатобластома. В семьях больных данны�
ми опухолями обнаруживают специфические
хромосомные аномалии. Так, развитие ретино�
бластомы коррелирует с обнаружением делеции
хромосомы 13 с потерей гена p53, являющегося
антионкогеном. Другим примером может слу�
жить наследственная пигментная ксеродерма с
генетическим дефектом репарации ДНК, когда
в 1000 раз возрастает риск развития рака кожи.

С наследственными факторами связывают воз�
никновение опухолей при синдроме атаксиите�
леангиэктазии (высокая частота лейкозов и лим�
фом), анемии Фанкони (лейкозы), синдроме
Блума (лейкозы и другие опухоли), множествен�
ном полиэндокринном аденоматозе. Установле�
но, что рак МЖ, толстой кишки и почек неред�
ко регистрируется чаще в определённых семьях,
хотя наследственных факторов, которые могли
бы участвовать в передаче этих заболеваний, в
семьях не найдено.

ПППППОЛИЭТИОЛОГИОЛИЭТИОЛОГИОЛИЭТИОЛОГИОЛИЭТИОЛОГИОЛИЭТИОЛОГИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ТЕОРИЯТЕОРИЯТЕОРИЯТЕОРИЯТЕОРИЯ

Эта теория объединяет все другие теории, по�
скольку опухоли — множество разных болезней,
в развитии каждой из которых могут участвовать
разные этиологические факторы. Кроме того,
эффект всех известных канцерогенов может сум�
мироваться и усиливаться. Достижения экспери�
ментальной и клинической онкологии ХХ в. по�
зволили установить, что развитие опухолей
является результатом возникновения мутаций в
соматических клетках, происходящих при по�
вреждении молекул ДНК. Это заключение под�
тверждается тремя группами фактов: 1) наличи�
ем корреляций определённых хромосомных
мутаций с некоторыми типами опухолей; 2) раз�
витием опухолевого фенотипа в клетках при
трансфекции в них онкогенных вирусов; 3) об�
наружением мутагенных свойств у большинства
известных канцерогенных агентов.

ÌÎËÅÊÓËßÐÍÛÅ ÎÑÍÎÂÛ
ÊÀÍÖÅÐÎÃÅÍÅÇÀ

Рассматривая различные теории этиологии опу�
холей, поражаешься тому факту, что разнообраз�
ные канцерогенные агенты, отличающиеся по
механизмам своего действия, приводят к одно�
му и тому же результату — развитию опухолей
(рис. 7�6).

Объяснение этому феномену было дано лишь в
последние десятилетия, когда рак стали рассмат�
ривать как генетическое заболевание. Генетичес�
кие перестройки могут происходить под дей�
ствием канцерогенных агентов как в
соматических, так и в половых клетках. При этом
четыре класса генов являются мишенями канце�
рогенных агентов:

•  протоонкогены, регуляторы пролиферации и диффе�
ренцировки клеток;

•  гены�супрессоры опухолей (антионкогены), ингиби�
рующие пролиферацию клеток;

•  гены, участвующие в гибели клеток путём апоптоза;

•  гены, отвечающие за репарацию ДНК.

КККККЛЕТЛЕТЛЕТЛЕТЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕ ОООООНКОНКОНКОНКОНКОГЕНЫГЕНЫГЕНЫГЕНЫГЕНЫ — ПРОПРОПРОПРОПРОМОТМОТМОТМОТМОТОРЫОРЫОРЫОРЫОРЫ ОПУХОЛЕВООПУХОЛЕВООПУХОЛЕВООПУХОЛЕВООПУХОЛЕВОГГГГГООООО

РОСТРОСТРОСТРОСТРОСТААААА

Представление о канцерогенезе в настоящее вре�
мя связывают с возможностью различных кан�
церогенных агентов вызывать такие повреждения
генома клеток, которые сопровождаются акти�
вацией клеточных онкогенов и/или инактиваци�
ей антионкогенов. Связь канцерогенеза с этими
генами не случайна, так как именно они прини�
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мают участие в регуляции клеточного цикла, кон�
тролируют пролиферацию и дифференцировку
клеток.

В 1976 г. у птиц, а в 1978 г. у млекопитающих [71, 72]

был обнаружен участок ДНК, гомологичный вирусным

онкогенам. В активном состоянии такие участки полу�

чили название клеточных онкогенов, в неактивном —

протоонкогенов.

Протоонкогены — нормальные гены клеток. В зрелых
тканях они, как правило, неактивны. Активация протоон�
когенов и превращение их в клеточные онкогены проис�
ходят при опухолевом росте, а также в ходе эмбриогенеза.
Некоторые из клеточных онкогенов активируются также
при пролиферации и дифференцировке клеток в очагах
репаративной регенерации.

Клеточные онкогены кодируют синтез белков, которые
называются онкобелками (онкопротеинами). Многие из�
вестные к настоящему времени онкопротеины прини�
мают участие в передаче сигналов от клеточной мемб�
раны до ядра к определённым генам клеток. Это значит,
что большинство факторов роста и других цитокинов в
той или иной степени могут взаимодействовать с онко�
белками.

По функциональной активности и структурному сходству
с элементами сигнальной митогенетической цепочки все
онкобелки (рис. 7�7) могут быть подразделены на онко�
белки�гомологи факторов роста (c�sis, int�r, k�fgt и др.),
онкобелки�гомологи рецепторов к факторам роста (c�erb

Ðèñ. 7-6. Ìîëåêóëÿðíûå îñíîâû êàíöåðîãåíåçà è ìîðôî-
ãåíåç îïóõîëåâîãî ðîñòà.

B, c�erb A и др.), онкобелки, связанные с работой рецеп�
торов, — аналоги G�белка (c�ras) и протеинкиназные бел�
ки (c�src, c�fps, c�fes, c�abl, c�met), онкобелки, передаю�
щие ростовые сигналы на ДНК (c�fos, c�jun, c�myc и др.).

Для того чтобы стимулировать пролиферацию кле�
ток, протоонкогены должны превратиться в клеточ�
ные онкогены. Известны 4 основных механизма ак�
тивации протоонкогенов: 1) инсерционная
активация — активация под действием встроенных
в геном генов (вирусных), 2) активация при транс�
локации участка хромосомы с встроенным в него
протоонкогеном, 3) активация путём амплифика�
ции (умножении копий) протоонкогена, 4) актива�
ция при точковых мутациях протоонкогенов (рис.
7�8).

Инсерционная активация происходит при участии РНК� и
(реже) ДНК�вирусов, которые могут встраиваться в геном
клетки и своими генами модулировать активность близле�
жащих клеточных генов, среди которых могут оказаться
протоонкогены. Ретровирусы могут быть носителями ви�
русного онкогена или выполнять роль активаторов онко�
генов (энхенсеров).

Транслокация участков хромосом в клетках может приво�
дить к контакту протоонкогенов с сильными энхенсера�
ми, как это происходит при лимфоме Беркитта и хрони�
ческом миелолейкозе (ХМЛ) человека.

При лимфоме Беркитта наблюдается реципрокная транс�
локация участков хромосом 8 и 14. В результате участок
хромосомы 8q24, содержащий c�myc, транслоцируется на
участок хромосомы 14�14q32, в зону действия гена тяжё�
лых цепей Ig. В 10% случаев происходит другой вариант
реципрокной транслокации с встраиванием участка 8q24,
несущего c�myc, в хромосому 2, вблизи генов лёгких цепей
Ig. Активные гены Ig выступают в роли энхенсеров по от�
ношению к клеточному онкогену c�myc.

Хронический миелоидный лейкоз человека характери�
зуется специфическим генетическим дефектом — фила�
дельфийской хромосомой, которая образуется в резуль�
тате реципрокной транслокации между хромосомами 9
и 22. Участок хромосомы 9, несущий протоонкоген
с�abl, оказывается на фрагменте хромосомы 22, где фор�
мируется новый ген�гибрид c�abl�bcr, белковый продукт
которого обладает тирозиназной активностью.

Амплификация клеточного онкогена проявляется в уве�
личении числа его копий и может захватывать как от�
дельные гены, так и целые участки хромосом. При этом
могут появляться добавочные мелкие хромосомы. Ам�
плификация описана для c�myc и с�ras при раке лёгко�
го, мочевого пузыря, толстой кишки, поджелудочной
железы. Амплификация N�myc найдена при нейроблас�
томе в 38% случаев и коррелирует с плохим прогнозом
жизни больных. Амплификация c�neu, онкобелок ко�
торого гомологичен рецепторам к фактору роста эпи�
дермиса, является плохим прогностическим критерием
при раке МЖ. Накопление в клетках карциномы он�
копротеина с�neu приводит к усиленному связыванию
факторов роста, которые синтезируются самими же опу�
холевыми клетками (a�ТФР), что стимулирует рост опухо�
ли по аутокринному механизму.
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Ðèñ. 7-7. Ðàñïðåäåëåíèå îíêîïðîòåèíîâ â êëåòêå.

Ðèñ. 7-8. Ìåõàíèçìû àêòèâàöèè ïðîòîîíêîãåíîâ.
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ГГГГГЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫ ————— СУПРЕССОРЫСУПРЕССОРЫСУПРЕССОРЫСУПРЕССОРЫСУПРЕССОРЫ РАКАРАКАРАКАРАКАРАКА

В геноме обнаружены гены, которые тормозят про�
лиферацию клеток и обладают антионкогенным
действием. Потеря клеткой таких генов может при�
водить к развитию рака. Наиболее изученными ан�
тионкогенами являются p53 и Rb. Потеря Rb об�
наруживается при ретинобластоме (частота
ретинобластомы 1 на 20 000 детей). 60% ретиноб�
ластом развивается спорадически, а 40% относят�
ся к наследственным опухолям с аутосомно�доми�
нантным типом наследования. При
наследственном дефекте Rb второй аллель норма�
лен, поэтому опухоль может развиться только при
одновременном повреждении второго (нормально�

го) гена Rb. При спонтанно развившейся ретиноб�
ластоме потеря Rb затрагивает сразу оба аллеля
(рис. 7�9).

Молекулой 1995 г. назван ген�супрессор p53. Суще�
ствует 2 формы антионкогена p53: «дикая» (неиз�
менённая) и мутированная. В опухолевых клетках
при многих типах рака обнаруживается накопление
либо мутированной, либо «дикой» формы p53 в из�
быточном количестве, что оказывает отрицатель�
ное действие на регуляцию клеточного цикла, в свя�
зи с чем клетка приобретает способность к
усиленной пролиферации (рис. 7�10).

Ðèñ. 7-9. Ìóòàöèè ãåíà Rb — ñóïðåññîðà ðàêà ïðè ðàçâèòèè ðåòèíîáëàñòîìû.

Ðèñ. 7-10. Êîíòðîëü êëåòî÷íîãî öèêëà ãåíîì-ñóïðåññîðîì ðàêà p53.
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Регуляция пролиферативной активности клетки с
помощью p53 осуществляется через усиление или
ослабление им апоптоза. Активация p53 на фоне
активации клеточных онкогенов c�fos и c�myc при�
водит опухолевые клетки к смерти, что и наблюда�
ется при действии на опухоль химиопрепаратов и
радиации. Мутации p53 или инактивация его дру�
гими способами на фоне усиления экспрессии
c�fos, c�myc и bcl2, наоборот, заканчивается уси�
лением пролиферации клеток и злокачественной
трансформацией.

ГГГГГЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫ ————— РЕГУЛЯТРЕГУЛЯТРЕГУЛЯТРЕГУЛЯТРЕГУЛЯТОРЫОРЫОРЫОРЫОРЫ АПОПТАПОПТАПОПТАПОПТАПОПТОЗОЗОЗОЗОЗААААА

Апоптоз — генетически запрограммированная
смерть клеток в живом организме — проис�
ходит и при опухолевом росте. Апоптоз в
опухолях может быть спонтанным и инду�
цированным различными терапевтическими
воздействиями. Из известных генов�регулято�
ров апоптоза наиболее изученными являются
клеточные онкогены семейства bcl2, c�myc и
ген�супрессор p53. Гиперэкспрессия bcl2 в опу�
холевых клетках предохраняет их от апоптоза
и тем самым поддерживает рост опухоли. По�
добные изменения зарегистрированы, напри�
мер, в В�клеточной фолликулярной лимфоме,
в мелкоклеточном раке лёгкого. При этом ги�
перэкспрессия bcl2 в В�клеточной фолликуляр�
ной лимфоме обусловлена транслокацией
t(14;18) в зону локуса активно работающих ге�
нов, регулирующих синтез тяжёлых цепей Ig.
Другим примером может служить гиперэкспрес�
сия мутантного p53 при раке лёгкого, не спо�
собного вызывать апоптоз опухолевых клеток,
а напротив, стимулирующего их пролиферацию.

ГГГГГЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫ РЕПАРАЦИИРЕПАРАЦИИРЕПАРАЦИИРЕПАРАЦИИРЕПАРАЦИИ ДНКДНКДНКДНКДНК

Гены, отвечающие за репарацию повреждён�
ной ДНК, являются основным фактором ан�
тибластомной защиты, работающим на уровне
генома клетки. Значение их велико, посколь�
ку они регулируют восстановление нормаль�
ной структуры ДНК, повреждённой в ходе
пролиферации клеток или действия канцеро�
генных агентов. Потеря, мутации или наслед�
ственный дефект генов репарации ДНК при�
водят к накоплению мутаций в геноме и
злокачественной трансформации клеток. По�
добные ситуации описаны при ряде наслед�
ственных заболеваний: неполипозном раке
толстой кишки, пигментной ксеродерме, син�
дроме Блума, анемии Фанкони и атаксии�те�
леангиэктазии.

ÎÑÍÎÂÍÛÅ ÑÂÎÉÑÒÂÀ ÎÏÓÕÎËÅÉ

Основными свойствами опухолей являются ав�
тономный рост, наличие атипизма, способность
к прогрессии и метастазированию.

АААААВТВТВТВТВТОООООНННННОООООМНМНМНМНМНОСТЬОСТЬОСТЬОСТЬОСТЬ

Автономный рост опухоли характеризуется от�
сутствием контроля за пролиферацией и диффе�
ренцировкой клеток со стороны организмаопу�
холеносителя. Это вовсе не означает, что
опухолевые клетки находятся в каком�то проли�
феративном хаосе. В действительности клетки
опухолей переходят на аутокринный или пара�
кринный механизм регулирования своего роста.
При аутокринной стимуляции роста опухолевая
клетка сама продуцирует факторы роста или он�
кобелки — аналоги факторов роста, а также их
рецепторы или онкобелки — аналоги рецепто�
ров факторов роста.

Так происходит, например, в мелкоклеточном раке лёг�
кого, клетки которого продуцируют бомбезин (гаст�
ринрилизинг гормон GRP) и одновременно рецепто�
ры к нему. При этом происходит и паракринная
стимуляция, поскольку бомбезин может взаимодейство�
вать и с соседними клетками. Ярким примером пара�
кринной стимуляции опухоли может быть продукция
инсулиноподобного фактора роста 2 (соматомедин)
фибробластами стромы рака лёгкого. При этом сома�
томедин взаимодействует с рецепторами на раковых
клетках и стимулирует их пролиферацию. Автономный
рост опухоли выражается в утрате контактного тормо�
жения и иммортализации (приобретение бессмертия)
опухолевых клеток, что может быть объяснено пере�
ходом клеток на аутокринный и паракринный пути ре�
гулирования своего роста.

Автономность опухоли носит относительный ха�
рактер, поскольку опухолевая ткань постоянно
получает от организма приносимые с током кро�
ви различные питательные вещества, кислород,
гормоны, цитокины. Кроме того, она испытыва�
ет воздействия иммунной системы и прилежа�
щей окружающей неопухолевой ткани. Таким
образом, автономность опухоли следует пони�
мать не как полную независимость опухолевых
клеток от организма, а как приобретение опухо�
левыми клетками способности к самоуправле�
нию.

В злокачественных опухолях автономный рост
выражен в значительной степени, и они растут
быстро, прорастая прилежащие нормальные тка�
ни. В доброкачественных опухолях он выражен
крайне слабо, некоторые из них поддаются ре�
гуляторным воздействиям, растут медленно, не
прорастая соседние ткани.
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ПППППАААААТТТТТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ МИТМИТМИТМИТМИТОЗОЗОЗОЗОЗААААА ИИИИИ АПОПТАПОПТАПОПТАПОПТАПОПТОЗОЗОЗОЗОЗААААА

Для опухолевой ткани характерна патология мито�
за, регистрирующаяся в гистологических и цитоло�
гических препаратах, а также при проточной ци�
тофотометрии. Митотический цикл, как и в
нормальных клетках, состоит из пяти фаз (G

0
, G

1
,

S, G
2
, M). При этом длительность митотического

цикла в опухолевых клетках, как правило, равна или
даже больше по сравнению с гомологичными зре�
лыми неопухолевыми клетками, но фракция деля�
щихся клеток в опухолевой ткани значительно выше
и составляет около 20% клеток.

Нарушение регуляции митоза и апоптоза в опухо�
левых клетках приводит к возникновению их дис�
баланса. Для опухолевого роста известно 2 вариан�
та дисбаланса между пролиферацией и спонтанным
апоптозом.

•  Недостаточный апоптоз по отношению к уровню про�
лиферативных процессов. Снижение уровня апопто�
за способствует выживанию мутированных клеток и
развитию опухолей, что наблюдается при мутациях
p53 и в гормонально�зависимых карциномах МЖ,
предстательной железы и яичника. Недостаточный
апоптоз «запрещённых» клонов активированных по
каким�либо причинам В�лимфоцитов, продуцирую�
щих аутоантитела, может приводить к развитию ауто�
иммунных болезней.

•  Незавершённый апоптоз в связи с отсутствием фаго�
цитоза апоптозных телец, обнаруженный нами при
раке лёгкого [126]. Незавершённый характер апопто�
за (без последующего фагоцитоза апоптозных телец)
можно считать проявлением его патологии при опу�
холевом росте. Можно предположить, что незавершён�
ный апоптоз в раке лёгкого с последующим аутоли�
зом апоптозных телец может ещё в большей степени
стимулировать рост опухоли (рис. 7�11).

АААААТИПИЗМТИПИЗМТИПИЗМТИПИЗМТИПИЗМ

Термин «атипизм» происходит от греч. atypicus — от�
клонение от нормы. Помимо этого термина,
используются также такие понятия, как ана�
плазия (возврат к эмбриональному этапу раз�
вития) и катаплазия (уподобление эмбрио�
нальной ткани). Последний термин более
корректен, так как при опухолевом росте ни�
какого возврата к эмбриональной ткани не
происходит, хотя многие свойства опухоле�
вой ткани сближают её с эмбриональной. В
опухолях выделяют 4 вида атипизма: морфо�
логический, биохимический, антигенный и
функциональный.

МорфологическийМорфологическийМорфологическийМорфологическийМорфологический атипизматипизматипизматипизматипизм

Морфологический атипизм (атипизм структу�
ры опухоли) выражается в том, что ткань опу�
холи не повторяет строение аналогичной зре�
лой ткани, и клетки опухоли могут быть не
похожи на зрелые клетки того же происхожде�
ния. Морфологический атипизм представлен
двумя вариантами: тканевым и клеточным.

• Тканевый атипизм выражается в изменении со�
отношения между паренхимой и стромой опу�
холи (чаще с преобладанием паренхимы), из�
менением величины и формы тканевых структур с
появлением уродливых тканевых образований раз�
личной величины (рис. 7�12 и 7�13 на вклейке, см.
также рис. 7�1, 7�2, 7�3).

•  Клеточный атипизм заключается в появлении по�
лиморфизма клеток (как по форме, так и по вели�
чине), укрупнении в клетках ядер, имеющих час�
то изрезанные контуры, увеличении
ядерно�цитоплазматического соотношения в
пользу ядра, появлении крупных ядрышек. В ре�
зультате патологических митозов в опухолевых
клетках обнаруживаются клетки с гиперхромны�
ми ядрами, гигантскими ядрами, многоядерные
клетки и фигуры патологических митозов (см.
рис. 7�4 и 7�5).

Злокачественным опухолям присущи оба типа мор�
фологического атипизма. Имеется определённая
положительная корреляция между степенью их вы�
раженности и злокачественностью опухоли. Доб�
рокачественным опухолям свойственен только тка�
невый атипизм, поскольку они построены из
зрелых, дифференцированных клеточных элемен�
тов.

Структурные изменения затрагивают все компонен�
ты опухолевой клетки — ядро, цитоплазму, мемб�
раны, органеллы и цитоскелет, что называется

Ðèñ. 7-11. Âçàèìîîòíîøåíèÿ ìåæäó àïîïòîçîì è ïðîëè-
ôåðàöèåé â îïóõîëåâîé òêàíè.

Таким образом, рост опухолевой ткани обеспечи�
вается в основном за счёт увеличения фракции де�
лящихся клеток, дисбаланса между митозом и апоп�
тозом, а также незавершённым характером
апоптоза.
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морфологическим атипизмом опухоли. Клеточ�
ный атипизм наиболее полно может быть изучен
с помощью ЭМ.

ЯдраЯдраЯдраЯдраЯдра опухолевыхопухолевыхопухолевыхопухолевыхопухолевых клетокклетокклетокклетокклеток, как правило, увеличенные, по�
лиморфны, их контуры изрезаны, структуру изменена и
имеет неупорядоченно расположенный хроматин с кон�
денсацией его в виде глыбок под кариолеммой. При этом
увеличивается относительное содержание гетерохрома�
тина, содержащего неактивную ДНК, по сравнению с
эухроматином, построенным из активно транскрибиру�
емой ДНК. Уменьшение содержания транскрибируемой
ДНК, а следовательно, и активно работающих генов в
опухолевой клетке отражает тот факт, что в функцио�
нальном отношении опухолевая клетка примитивна (тре�
бует генетического и метаболического обеспечения в
основном процессов роста и размножения). Увеличе�
ние размеров ядра происходит за счёт нарушения про�
цессов эндоредупликации ДНК, полиплоидии, эндоми�
тозов, увеличения хромосом. В ядрах могут
обнаруживаться разнообразные включения: вирусные
частицы, внутриядерные тельца, тубулярные структу�
ры, пузырьки, выросты, карманы ядерной мембраны.

Наблюдаются также изменения ядрышек — увеличе�
ние их размеров и количества, появление «персис�
тирующих» ядрышек, не исчезающих во время ми�
тозов, увеличение размеров ядрышкового
организатора, в котором сконцентрирована ядрыш�
ковая ДНК, кодирующая рибосомальную ДНК.

Ядерная мембрана опухолевых клеток бедна ядерны�
ми порами, что затрудняет транспортные связи между
ядром и цитоплазмой.

ПоверхностьПоверхностьПоверхностьПоверхностьПоверхность опухолевыхопухолевыхопухолевыхопухолевыхопухолевых клетокклетокклетокклетокклеток отличается увеличен�
ной складчатостью, появлением микровыростов, пу�
зырьков, а в ряде опухолей и микроворсинок различной
конфигурации и плотности. Полагают, что в области
микроворсинок обычно концентрируются рецепторы,
способные воспринимать канцерогенные агенты.

ЭндоплазматическийЭндоплазматическийЭндоплазматическийЭндоплазматическийЭндоплазматический ретикулумретикулумретикулумретикулумретикулум в опухолевых клетках
может быть развит в разной степени.

МитохондрииМитохондрииМитохондрииМитохондрииМитохондрии. Усиление анаэробного гликолиза сопро�
вождается уменьшенным количеством митохондрий, а
также появлением крупных и гигантских митохондрий с
нарушенной ориентацией крист. В то же время имеется
небольшое количество опухолей с высоким содержани�
ем митохондрий в цитоплазме (онкоцитомы, зернисто��
клеточный почечно�клеточный рак).

ОсобенностиОсобенностиОсобенностиОсобенностиОсобенности цитоскелетацитоскелетацитоскелетацитоскелетацитоскелета опухолевой клетки обуслов�
лены неупорядоченностью расположения его компо�
нентов. Микротрубочки образуют перинуклеарную сеть,
а микрофиламенты в виде пучков обычно локализуют�
ся под цитолеммой. Перестройки цитоскелета наруша�
ют взаимодействие молекул адгезии (например, интег�
ринов и кадгеринов) и разных компонентов
межклеточного матрикса, что отражается на изменени�
ях в межклеточных взаимодействиях и обеспечивает про�
цессы инвазивного роста и метастазирования.

БиохимическийБиохимическийБиохимическийБиохимическийБиохимический атипизматипизматипизматипизматипизм

Биохимический атипизм проявляется в метабо�
лических изменениях опухолевой ткани. Все пе�
рестройки метаболизма в опухоли направлены на

обеспечение её роста и приспособление к отно�
сительному дефициту кислорода, который возни�
кает при быстром росте неоплазмы. В опухоле�
вых клетках регистрируется усиленный синтез
онкобелков, факторов роста и их рецепторов, син�
тез эмбриональных белков и рецепторов к ним,
превращение опухолевых клеток в факультатив�
ные анаэробы, снижение содержания цАМФ и
гистонов. Биохимический атипизм может изу�
чаться с помощью морфологических методов —
гисто� и иммуногистохимических, поэтому его
ещё называют гистохимическим атипизмом.

АнтигенныйАнтигенныйАнтигенныйАнтигенныйАнтигенный атипизматипизматипизматипизматипизм

Антигенный атипизм опухоли связан с появле�
нием в ней особых Аг. Г.И. Абелев [92] выделяет в
опухолях 5 типов Аг: 1) Аг вирусных опухолей —
идентичны для любых опухолей, вызванных дан�
ным вирусом; 2) Аг опухолей, вызванных канце�
рогенами; 3) изоантигены трансплантационного
типа — опухолеспецифичные Аг; 4) онкофеталь�
ные Аг — эмбриональные Аг (α�фетопротеин, ра�
ково�эмбриональный Аг и др.); 5) гетероорган�
ные Аг.

Наличие опухолеспецифических Аг доказано как экспе�
риментально, так и клинически. Экспериментально по�
казана возможность отторжения опухолевого транс�
плантата организмом животных�реципиентов
инбредных линий мышей, что исключает возможность
отторжения за счёт конфликта с Аг гистосовместимос�
ти. Другим доказательством является обнаружение сре�
ди клеток воспалительного инфильтрата в опухолях ци�
тотоксических T�лимфоцитов, которые способны
взаимодействовать с клеткой�мишенью только при на�
личии комплементарности по системе HLA. Аналогич�
ные Т�клеточные инфильтраты были обнаружены в ме�
ланомах. В опухолях человека опухолеспецифические Аг
обнаружены лишь в единичных неоплазмах — мелано�
ме, нейробластоме, лимфоме Беркитта, остеогенной
саркоме, раке толстой кишки, лейкозах. Идентифика�
ция этих Аг иммунологическими и иммуногистохими�
ческими методами широко используется в диагностике
данных опухолей.

Таким образом, антигенный атипизм опухолей
проявляется в появлении опухолеспецифических
Аг, онкофетальных Аг, а также в утрате некоторы�
ми опухолями Аг гистосовместимости, тканеспе�
цифических Аг, что приводит к развитию антиге�
нонегативных опухолей и формированию к ним
толерантности.

ФункциональныйФункциональныйФункциональныйФункциональныйФункциональный атипизматипизматипизматипизматипизм

Функциональный атипизм характеризуется утра�
той опухолевыми клетками специализированных
функций, присущих аналогичным зрелым клет�
кам и/или появлением новой функции, не свой�
ственной клеткам данного типа. Например, клет�
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ки низкодифференцированного скиррозного рака
желудка прекращают продуцировать секрет и на�
чинают усиленно синтезировать коллаген стромы
опухоли.

ÏÐÎÃÐÅÑÑÈß È ÌÎÐÔÎÃÅÍÅÇ ÎÏÓÕÎËÈ

Теория прогрессии опухолей разработана в 1969 г.
[29]. Согласно теории, происходит постоянный ста�
дийный прогрессирующий рост опухоли с прохож�
дением опухолью ряда качественно разных стадий.
При этом проявляется автономность не только ро�
ста, но и всех других признаков опухоли, как пола�
гал сам автор теории. С последним утверждением
трудно согласиться, поскольку злокачественность
опухоли всегда имеет материальную базу в виде су�
ществования активного синтеза определённых он�
копротеинов, факторов роста, их рецепторов, что
накладывает отпечаток на проявления морфологи�
ческого атипизма опухоли и используется в про�
гнозировании жизни онкологических больных.

МММММОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗ ОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙ

Разбирая морфогенез опухолей, необходимо оста�
новиться на 4 вопросах.

1. Возникает ли опухоль без каких�либо предшествующих

изменений, сразу, «с места в карьер» — de novo — или же

стадийно?

2. В случае стадийного развития опухоли: какова сущность

этих стадий, в том числе и процесса метастазирования?

3. Развивается ли неоплазма из одной трансформирован�

ной клетки (тогда все опухолевые клетки относятся к

одному клону) или же опухолевому росту предшествует

трансформация многих клеток?

4. Каково взаимодействие опухоли и организма�опухоле�

носителя?

ТТТТТЕОРИИЕОРИИЕОРИИЕОРИИЕОРИИ ОПУХОЛЕВОЙОПУХОЛЕВОЙОПУХОЛЕВОЙОПУХОЛЕВОЙОПУХОЛЕВОЙ ТРАНСФОРМАЦИИТРАНСФОРМАЦИИТРАНСФОРМАЦИИТРАНСФОРМАЦИИТРАНСФОРМАЦИИ

На первые два вопроса о развитии опухолей de novo
или стадийно отвечают две теории — скачкообраз�
ной и стадийной трансформации. В соответствии с
теорией скачкообразной трансформации опухоль
может развиться без предшествующих изменений
тканей, о чем свидетельствуют данные эксперимен�
тального вирусного канцерогенеза, а также разно�
образные клинические наблюдения. Теоретически
возможность скачкообразного развития опухоли
подтверждается существованием одноступенчатой
модели вирусного канцерогенеза. В подавляющем
же большинстве экспериментальных моделей опу�
холей речь идёт о многоступенчатом развитии опу�
холей.

Теорию стадийной трансформации при опухолевом росте

разработал отечественный учёный онколог�эксперимен�

татор Л.М. Шабад [184], который одним из первых выска�

зывался о решающем значении мутаций соматических кле�

ток в происхождении злокачественных опухолей. В 1960�х

гг., изучая экспериментальный канцерогенез в различных

органах, он предложил выделять 4 стадии в морфогенезе

злокачественных опухолей, 3 из которых относятся к пре�

допухолевым процессам: 1) очаговая гиперплазия, 2) диф�

фузная гиперплазия, 3) доброкачественная опухоль, 4)

злокачественная опухоль.

В настоящее время расшифрованы и уточнены ста�
дии морфогенеза злокачественных опухолей, сре�
ди них выделяют: 1) стадию предопухоли — гипер�
плазии и предопухолевой дисплазии; 2) стадию
неинвазивной опухоли (рак in situ); 3) стадию ин�
вазивного роста опухоли; 4) стадию метастазирова�
ния.

ПППППРЕДРАКРЕДРАКРЕДРАКРЕДРАКРЕДРАК ИИИИИ РАКРАКРАКРАКРАК INININININ SITUSITUSITUSITUSITU

Вопрос о взаимоотношении доброкачественных и
злокачественных опухолей решается неодно�знач�
но. Бесспорно существуют доброкачественные опу�
холи, которые могут трансформироваться в злока�
чественные. Примером могут служить
аденоматозные полипы, аденомы и папилломы, в
которых развиваются фокусы малигнизации и рак.
Но есть также доброкачественные опухоли, прак�
тически никогда не трансформирующиеся в злока�
чественные аналоги.

ПППППРЕДОПУХОЛЕВАЯРЕДОПУХОЛЕВАЯРЕДОПУХОЛЕВАЯРЕДОПУХОЛЕВАЯРЕДОПУХОЛЕВАЯ ДИСПЛАЗИЯДИСПЛАЗИЯДИСПЛАЗИЯДИСПЛАЗИЯДИСПЛАЗИЯ

Развитию большинства злокачественных опухолей
предшествуют предопухолевые процессы, что наи�
более детально изучено для эпителиальных опухо�
лей и опухолей системы крови и лимфоидной тка�
ни. В первом случае речь идёт о предраке, во втором
— о предлейкозе и предлимфоме. К предопухоле�
вым процессам относят диспластические процес�
сы, которые характеризуются развитием изменений
как в паренхиматозных, так и стромальных элемен�
тах. Основными морфологическими критериями
диспластических процессов считают появление
признаков клеточного атипизма в паренхиме орга�
на при сохранной структуре ткани. В строме же оча�
гов дисплазии регистрируют изменения состава
межклеточного матрикса, появление клеточного
инфильтрата, фибробластическую реакцию и др.
При дис�плазии эпителия обнаруживаются поли�
морфные эпителиальные клетки с гиперхромными
ядрами и фигуры митозов не только в базальных
отделах, утолщается базальная мембрана, накапли�
ваются определённые типы коллагенов и появля�
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ются лимфоидные инфильтраты. При предлейкозе
происходит увеличение относительного содержа�
ния бластных клеток до 9%. Помимо стереотипных
проявлений дисплазии как предопухолевого про�
цесса, в разных органах и тканях имеются и специ�
фические черты.

В большинстве органов диспластический процесс разви�
вается при наличии пролиферации клеточных элементов
на фоне предшествующей гиперплазии в связи с хрони�
ческим воспалением и дисрегенерацией. Однако в ряде
случаев дисплазии сочетаются с атрофией ткани, как это
бывает при атрофическом гастрите с перестройкой эпите�
лия, а также при циррозе печени. Сочетание дисплазии и
атрофии не случайно, так как и тот, и другой процессы
имеют общие генетические механизмы, в которых участвует
ряд клеточных онкогенов, ген�супрессор p53 и др. В од�
них ситуациях активация данных генов приводит к апоп�
тозу и атрофии без или в сочетании с дисплазией, в других
— к пролиферации также без или в сочетании с дисплази�
ей.

На стадии дисплазии регистрируются перестройки в рабо�
те онкопротеинов, факторов роста, интегринов и других
молекул адгезии как методами иммуногистохимии, так и
молекулярной биологии. Причём генетические перестрой�
ки могут значительно опережать морфологические изме�
нения и служить ранними методами диагностики предо�
пухолевых изменений (рис.7�14).

судов. Причина последнего неизвестна. Выска�
зывается предположение, что это связано с ма�
лой массой опухоли, что ведёт к недостаточной
продукции факторов, стимулирующих ангиоге�
нез и стромообразование в опухоли. Однако дру�
гая точка зрения — об отсутствии в неинвазив�
ной опухоли определённых генных перестроек,
которые необходимы для осуществления инва�
зивного роста, — представляется более вероят�
ной.

При эпителиальных злокачественных новообразовани�
ях стадия роста опухоли «самой в себе», без разруше�
ния базальной мембраны и без образования стромы и
сосудов называется стадией рака на месте — cancer in
situ — и выделяется в самостоятельную морфогенети�
ческую стадию. Длительность течения данной стадии
может достигать 10 лет и более.

СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия инвазивнойинвазивнойинвазивнойинвазивнойинвазивной опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли характеризуется
появлением инфильтрирующего роста. В опухо�
ли появляется развитая сосудистая сеть, выра�
женная в различной степени строма, границы с
прилежащей неопухолевой тканью отсутствуют
за счёт прорастания в неё опухолевых клеток.
Инвазия опухоли протекает в 3 фазы и обеспе�
чивается определёнными генетическими пере�
стройками.

Первая фаза инвазии опухоли характеризуется ослаб�
лением связей между клетками, о чём свидетельствуют
уменьшение количества межклеточных контактов, сни�
жение концентрации некоторых молекул адгезии из се�
мейства CD44 и др. И наоборот — усиление экспрес�
сии других, обеспечивающих мобильность опухолевых
клеток и их контакт с межклеточным матриксом. Уси�
ливается экспрессия интегринов, обеспечивающих при�
крепление клетки к компонентам межклеточного мат�
рикса — ламинину, фибронектину, коллагенам. Во
второй фазе опухолевая клетка секретирует протеоли�
тические ферменты и их активаторы, которые обеспе�
чивают деградацию межклеточного матрикса, освобож�
дая тем самым ей путь для инвазии. В то же время
продукты деградации фибронектина и ламинина явля�
ются хемоаттрактантами для опухолевых клеток, ко�
торые мигрируют в зону деградации в ходе третьей фазы
инвазии.

МММММЕТЕТЕТЕТЕТАААААСТСТСТСТСТАААААЗИРОВАНИЕЗИРОВАНИЕЗИРОВАНИЕЗИРОВАНИЕЗИРОВАНИЕ

Стадия метастазирования — заключительная
стадия морфогенеза опухоли, сопровождающая�
ся определёнными гено� и фенотипическими
перестройками опухоли. Процесс метастазиро�
вания связан с распространением опухолевых
клеток из первичной опухоли в другие органы
по лимфатическим, кровеносным сосудам, пе�
риневрально, имплантационно, что легло в ос�
нову выделения видов метастазирования.

Процесс метастазирования объясняет теория метаста�
тического каскада, в соответствии с которой опухоле�
вая клетка претерпевает цепь (каскад) перестроек, обес�

Ðèñ. 7-14. Ãåíåòè÷åñêèå ïåðåñòðîéêè ïðè ïðåäðàêå.

ИИИИИНВАЗИЯНВАЗИЯНВАЗИЯНВАЗИЯНВАЗИЯ

СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия неинвазивнойнеинвазивнойнеинвазивнойнеинвазивнойнеинвазивной опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли. Прогрессирова�
ние дисплазии связывают с дополнительными
воздействиями, ведущими к последующим гене�
тическим перестройкам и злокачественной
трансформации. В результате возникает малиг�
низированная клетка, которая некоторое время
пролиферирует, формируя узел (клон) из себе
подобных клеток, питаясь за счёт диффузии ве�
ществ из тканевой жидкости прилежащих нор�
мальных тканей и не прорастая в них. На этой
стадии опухолевый узел ещё не имеет своих со�
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печивающих распространение в отдалённые органы. В
процессе метастазирования опухолевая клетка должна
обладать определёнными качествами, позволяющими
ей проникать в прилежащие ткани и просветы сосудов
(мелких вен и лимфатических сосудов), отделяться от
опухолевого пласта в ток крови (лимфы) в виде отдель�
ных клеток или небольших групп клеток, сохранять
жизнеспособность после контакта в токе крови (лим�
фы) со специфическими и неспецифическими факто�
рами иммунной защиты; мигрировать в венулы (лим�
фатические сосуды) и прикрепляться к их эндотелию в
определённых органах, осуществлять инвазию микросо�
судов и расти на новом месте в новом окружении.

Метастатический каскад условно может быть разделён на
4 этапа: 1) формирование метастатического опухолевого
субклона, 2) инвазия в просвет сосуда, 3) циркуляция
опухолевого эмбола в кровотоке (лимфотоке), 4) оседа�
ние на новом месте с формированием вторичной опухоли.

Процесс метастазирования начинается с появления мета�
статического субклона опухолевых клеток с изме�
нённой плазмолеммой, в результате чего происходит
потеря межклеточных контактов и появляется способ�
ность к передвижению. Затем опухолевые клетки миг�
рируют через межклеточный матрикс, прикрепляясь при
помощи интегринов к ламинину, фибронектину, кол�
лагеновым молекулам базальной мембраны сосуда, осу�
ществляют её протеолиз за счёт выделения коллагеназ,
катепсина, эластазы, гликозаминогидролазы, плазмина
и др. Это позволяет опухолевым клеткам инвазировать
базальную мембрану сосуда, прикрепляться к его эндо�
телию, а затем, изменяя свои адгезивные свойства (суп�
рессия адгезивных молекул), отделяться как от опухо�
левого пласта, так и от эндотелия сосуда. На следующем
этапе формируются опухолевые эмболы, которые мо�
гут состоять только из опухолевых клеток (или же в
сочетании с тромбоцитами и лимфоцитами). Фибри�
новое покрытие таких эмболов может защищать опухо�
левые клетки от элиминации клетками иммунной сис�
темы и действия неспецифических факторов защиты.
На заключительном этапе происходят взаимодействие
опухолевых клеток с эндотелием венул за счёт хоминга
рецепторов и молекул CD44, прикрепление и протео�
лиз базальной мембраны, инвазия в периваскулярную
ткань и рост вторичной опухоли.

ÌÎÐÔÎËÎÃÈß ÎÏÓÕÎËÅÂÎÃÎ ÐÎÑÒÀ

ГистогенезГистогенезГистогенезГистогенезГистогенез иииии цитогенезцитогенезцитогенезцитогенезцитогенез опухолейопухолейопухолейопухолейопухолей. Термин «гис�
тогенез опухолей» означает их тканевое проис�
хождение, что не совсем точно, так как сейчас
мы нередко можем определять не только тка�
невое, но и клеточное происхождение неоплазмы,
т.е. её цитогенез. Особенно хорошо изучен цитоге�
нез опухолей кроветворной и лимфоидной ткани —
гемобластозов. В основу теории цитогенеза гемоб�
ластозов положено учение о стволовых и полуство�
ловых клетках — предшественницах конкретных ли�
ний дифференцировок. Многие вопросы
происхождения солидных опухолей пока остаются
спорными, поскольку имеется мало данных о клет�
ках�предшественницах многих тканей. Предлагают�
ся гипотетические схемы цитогенеза рака лёгкого,
желудка, МЖ и др. В теории гисто� и цитогенеза опу�

холей следует выделить несколько основных аспек�
тов.

•  Трансформации может подвергаться только пролифери�
рующая соматическая клетка, т.е. поли� или унипотент�
ная клетка�предшественница.

•  Опухолевая клетка способна повторять в извращённой
форме признаки дифференцировки (т.е. фенотип), за�
ложенные в клетке�предшественнице, из которой она
возникла.

•  В опухолевых клетках извращение дифференцировки свя�
зано с наличием блока дифференцировки. При наличии
такого блока на уровне унипотентных клеток опухоле�
вые клетки обладают минимальной фенотипической ге�
терогенностью. При наличии блока дифференцировки
на уровне полипотентных клеток в неоплазме выраже�
на фенотипическая гетерогенность опухолевых клеток
и появляются клетки�химеры с множественной диффе�
ренцировкой.

•  Дифференцировка опухолевых клеток зависит как от
уровня малигнизации клетки�предшественницы, так и
от уровня блока дифференцировки. Доброкачествен�
ные опухоли развиваются при трансформации уни�
потентных клеток с низким блоком дифференциров�
ки, поэтому они построены из зрелых клеточных
элементов. Злокачественные опухоли характеризуют�
ся меньшим уровнем дифференцировки их клеток по
сравнению с доброкачественными, что связывается с
их развитием из полипотентных клеток и наличием
высокого блока дифференцировки. Чем выше уровень
малигнизации и уровень блока дифференцировки, тем
менее дифференцированная злокачественная опухоль
возникает.

СССССТРОМАТРОМАТРОМАТРОМАТРОМА ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Опухоли построены из паренхимы и стромы.
Паренхима опухоли — собственно опухолевые
клетки, образовавшиеся в результате злокаче�
ственной трансформации исходной клетки и
её клональной пролиферации. Второй важный
структурный компонент опухоли — её строма.
Строма в опухоли, как и строма в нормальной
ткани, в основном выполняет трофическую,
модулирующую и опорную функции. Стро�
мальные элементы опухоли представлены клет�
ками и межклеточным матриксом соединитель�
ной ткани, сосудами и нервными окончаниями.

МежклеточныйМежклеточныйМежклеточныйМежклеточныйМежклеточный матриксматриксматриксматриксматрикс складывается из двух структур�
ных компонентов: базальных мембран и собственно со�
единительнотканного матрикса. В состав базальных мем�
бран входят коллагены типов IV, VI и VII, гликопротеины
(ламинин, фибронектин, витронектин), протеогликаны
(гепарансульфат и др.). Собственно соединительноткан�
ный матрикс содержит коллагены типов I и III, фибронек�
тин, протеогликаны и гликозаминогликаны.

В зависимости от развитости стромы различают опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли
органоидныеорганоидныеорганоидныеорганоидныеорганоидные иииии гистиоидныегистиоидныегистиоидныегистиоидныегистиоидные. В органоидных опухолях
имеются паренхима и развитая строма. Примером органо�
идных опухолей могут служить различные опухоли из эпи�
телия. При этом степень развитости стромы может также
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варьировать от узких редких фиброзных прослоек и сосу�
дов капиллярного типа в медуллярном раке до мощных
полей фиброзной ткани, в которой эпителиальные опухо�
левые цепочки едва различимы (в фиброзном раке или
скирре). В гистиоидных опухолях доминирует паренхима,
строма практически отсутствует, так как представлена лишь
тонкостенными капиллярами, необходимыми для пита�
ния. По гистиоидному типу построены опухоли из соб�
ственной соединительной ткани и некоторые другие нео�
плазмы.

РольРольРольРольРоль стрстрстрстрстромыомыомыомыомы для опухоли не ограничивается только тро�
фическими и опорными функциями. Строма оказывает
модифицирующее влияние на поведение опухолевых
клеток, т.е. влияет на пролиферацию и дифференциров�
ку опухолевых клеток, возможности инвазивного роста и
метастазирования. Модифицирующее воздействие стро�
мы на опухоль осуществляется благодаря наличию на
клеточных мембранах опухолевых клеток интегринов (см.
статью «Интегрины»), принимающих участие в передаче
сигналов на элементы цитоскелета и далее — в ядро опу�
холевой клетки. Интегрины обеспечивают межклеточ�
ные взаимодействия между опухолевыми клетками, а так�
же с клетками и межклеточным матриксом стромы и — в
конечном итоге — определяют способность опухоли к
инвазивному росту и метастазированию.

МММММолекулыолекулыолекулыолекулыолекулы адгезииадгезииадгезииадгезииадгезии (см. статью «Молекулы адгезии») —
другой важный компонент клеточных мембран опухо�
левых клеток, обеспечивающий их взаимодействие
между собой и со стромальными компонентами. При
опухолевой трансформации происходит изменение
структуры и экспрессии молекул адгезии, входящих в
состав клеточных мембран, что приводит к нарушению
взаимосвязи между опухолевыми клетками, а следова�
тельно к инвазивному росту и метастазированию.

ПроисхождениеПроисхождениеПроисхождениеПроисхождениеПроисхождение стромыстромыстромыстромыстромы опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли. В настоящее время по�
лучены убедительные экспериментальные данные о
возникновении клеточных элементов стромы опухо�
лей из предсуществующих нормальных соединитель�
нотканных предшественников окружающей опухоль
тканей. В 1971 г. было показано [27], что клетки зло�
качественных опухолей продуцируют некий фактор,
стимулирующий пролиферацию элементов сосудистой
стенки и рост сосудов. Это вещество белковой приро�
ды позднее было названо фактором Фолькмана. Как
было установлено позднее, фактор Фолькмана пред�
ставляет собой группу факторов роста фибробластов
(ФРФ, FGF). Фолькман первым убедительно показал,
что стромообразование в опухоли является результа�
том сложных взаимодействий между опухолевой клет�
кой и клетками соединительной ткани.

•  Важную роль в стромообразовании в неоплазме
выполняют соединительнотканные клетки как ме�
стного (гистиогенного), так и гематогенного про�
исхождения. Стромальные клетки продуцируют раз�
нообразные факторы роста, стимулирующие
пролиферацию клеток мезенхимального происхож�
дения (ФРФ, PDGF, ФНОα , фибронектин, инсу�
линоподобные факторы роста — соматомедины и
др.), некоторые онкобелки (c�sis, c�myc), одновре�
менно экспрессируют рецепторы, связывающие
факторы роста и онкобелки, что позволяет стиму�
лировать их пролиферацию как по аутокринному,
так и по паракринному пути. Кроме того, сами клет�
ки стромы способны выделять разнообразные проте�

олитические ферменты, приводящие к деградации меж�
клеточный матрикс.

•  Опухолевые клетки активно участвуют в образова�
нии стромы. Во�первых, трансформированные
клетки стимулируют пролиферацию соединитель�
нотканных клеток по паракринному регулятор�
ному механизму, продуцируют факторы роста и
онкопротеины. Во�вторых, они способны стиму�
лировать синтез и секрецию соединительноткан�
ными клетками компонентов межклеточного мат�
рикса. В�третьих, сами опухолевые клетки способны
секретировать определённые компоненты межкле�
точного матрикса. Такие компоненты имеют ха�
рактерный состав в некоторых опухолях, что можно
использовать при их дифференциальной диагнос�
тике. В�четвёртых, опухолевые клетки продуци�
руют ферменты (коллагеназы и др.), их ингибито�
ры и активаторы, способствующие или, напротив,
препятствующие инфильтрирующему и инвазивно�
му росту злокачественных опухолей. Динамическое
равновесие между коллагеназами, их активаторами
и ингибиторами обеспечивает стабильное состоя�
ние опухоли и препятствует прорастанию в приле�
жащие ткани. В момент роста опухолевые клетки
активно синтезируют коллагеназы, эластазы и их
ингибиторы.

•  Злокачественные опухоли часто формируют строму,
в которой доминирует тип коллагена стромы соот�
ветствующего органа в эмбриональном развитии.
Например, в строме рака лёгкого преобладающим
типом коллагена является коллаген типа III, харак�
терный для эмбрионального лёгкого. Разные опу�
холи могут отличаться по составу коллагенов стро�
мы. В карциномах, как правило, доминируют коллагены
типа III (рак лёгкого), IV (почечно�клеточный рак и
нефробластомы). В саркомах — интерстициальные
коллагены, но в хондросаркоме — коллаген II, в сино�
виальной саркоме — достаточно много коллагена IV.
Описанные различия в композиции стромы особенно
важно учитывать при дифференциальной диагностике
сарком.

•  Таким образом, образование стромы в опухоли являет�
ся сложным многостадийным процессом, основными
ступенями которого можно считать:

††††† секрецию опухолевыми клетками митогенных цито�
кинов — различных факторов роста и онкопротеи�
нов, стимулирующих пролиферацию соединитель�
нотканных клеток, прежде всего эндотелия,
фибробластов, миофибробластов и ГМК;

††††† синтез опухолевыми клетками некоторых компонен�
тов межклеточного матрикса — коллагенов, лами�
нина, фибронектина и др.;

††††† пролиферацию и дифференцировку клеток�предше�
ственниц соединительнотканного происхождения,
секрецию ими компонентов межклеточного матрик�
са и формирование тонкостенных сосудов капилляр�
ного типа, что в совокупности и является стромой
опухоли;

††††† миграцию в строму опухоли клеток гематогенного
происхождения — моноцитов, плазмоцитов, лим�
фоидных элементов, тучных клеток и др.
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АААААНГИОГЕНЕЗНГИОГЕНЕЗНГИОГЕНЕЗНГИОГЕНЕЗНГИОГЕНЕЗ ВВВВВ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Рост опухолей зависит от степени развитости в них
сосудистой сети. В новообразованиях диаметром
менее 1–2 мм питательные вещества и кислород по�
ступают из тканевой жидкости окружающих тканей
путём диффузии. Для питания же более крупных
новообразований необходима их васкуляризация.

Ангиогенез в опухоли обеспечивает группа ангиоген�
ных факторов роста, некоторые из которых могут ге�
нерироваться также активированными клетками в оча�
гах хронического воспаления и регенерации. Группа
ангиогенных факторов включает ФРФ, ангиогенин,
ангиопоэтины и ряд других факторов роста (см. статью
«Факторы ангиогенеза»).

Наряду с факторами роста для ангиогенеза большое
значение имеет состав межклеточного матрикса стро�
мы. Благоприятным является содержание в нём ком�
понентов базальных мембран — ламинина, фибронек�
тина и коллагена типа IV. Формирование сосудов в
опухолях происходит на фоне извращённой митогене�
тической стимуляции и изменённого межклеточного
матрикса. Это приводит к развитию неполноценных
сосудов преимущественно капиллярного типа, имею�
щих нередко прерывистую базальную мембрану и на�
рушенную эндотелиальную выстилку. Эндотелий мо�
жет замещаться опухолевыми клетками, а иногда и вовсе
отсутствовать.

ХХХХХАРАРАРАРАРАКТЕРАКТЕРАКТЕРАКТЕРАКТЕР РОСТРОСТРОСТРОСТРОСТААААА

Важнейшим вопросом онкогенеза является вопрос
о том, развивается ли злокачественная опухоль при
малигнизации из одной клетки или нескольких.
Ответ на этот вопрос неоднозначен, так как, хотя
большинство опухолей и имеет моноклоновое про�
исхождение, существует также и небольшое коли�
чество опухолей, формирующихся из нескольких
клеток. Моноклоновое происхождение сопровож�
дается ростом опухоли на начальной стадии разви�
тия в виде одного узла — т.е. имеет место уницент�
рический характер роста. Однако моноклоновость
уже развившейся опухоли может быть результатом
не моноклонового её происхождения, а возникать в
итоге селекции наиболее злокачественного клона
опухолевых клеток и вытеснения им менее злока�
чественных клонов.

Методом инактивации Х�хромосомы доказано моно�
клоновое происхождение для аденом и карцином тол�
стой кишки, аденом паращитовидной железы. При
ХМЛ имеется другой маркёр моноклонового проис�
хождения опухолевых клеток — филадельфийская хро�
мосома, при Т� и В�клеточных лимфомах и лейкозах —
специфические перестройки генов Т� и В�рецепторов,
выявляемые с помощью блот�анализа ДНК.

Моноклоновое происхождение большинства опухолей
доказывают наблюдения неоплазм у женщин, гетеро�
зиготных по изоформам глюкозо�6�фосфатдегидроге�

назы. Ген этого фермента расположен в хромосоме Х,
одна из которых получена от матери, а другая от отца.
Одна из Х�хромосом случайным образом инактивиру�
ется ещё на стадии бластоцисты (лайонизация), и в со�
матических клетках организма экспрессируются гены
единственной активной Х�хромосомы с конкретной
изоформой фермента. Установлено, что опухоли, раз�
вивающиеся у женщин, экспрессируют только одну
изоформу, т.е. имеют моноклоновое происхождение.

Поликлоновое происхождение опухолей встречает�
ся значительно реже и характерно для опухолей с
мультицентричным характером роста, таких как
полипоз толстой кишки, мультицентрический рак
МЖ и печени и др. Но мультицентричный харак�
тер роста может приводить и к формированию еди�
ного узла опухоли при близком расположении и
слиянии нескольких очагов роста, что впервые сфор�
мулировал Уиллис в своей теории опухолевого поля
[89]. Согласно данной теории, возможно образова�
ние одновременно нескольких очагов пролифера�
ции клеток с их последующей трансформацией. По
мере роста опухолевые очаги сливаются. При этом
опухолевые клетки принадлежат к разным клонам.

В ходе прогрессии опухоли может происходить её кло�
нальная эволюция [59], т.е. могут появляться новые
клоны опухолевых клеток, возникающие в результате
вторичных мутаций, что приводит к поликлоновости
опухоли и доминированию наиболее агрессивных кло�
нов — как итог клональной селекции. Доброкачествен�
ные опухоли характеризуются доминированием опу�
холевых клеток одного клона на протяжении всего
существования, в то время как в злокачественных опу�
холях постоянно прогрессирует поликлоновость, осо�
бенно в низкодифференцированных и высоко злока�
чественных вариантах. Теория клональной эволюции
может помочь в объяснении не только прогрессии и
метастазирования злокачественной опухоли, но также
дать ответы на вопросы: почему в опухолях может воз�
никать феномен «метаплазии» (изменения дифферен�
цировки клеток на отдельных участках), как может уси�
ливаться злокачественность опухоли со временем или
особенно после проведения противоопухолевой тера�
пии, почему спонтанно и после терапевтических воз�
действий возникают устойчивые к противоопухолевым
воздействиям опухоли (феномен множественной ле�
карственной устойчивости опухоли).

Характер роста опухолей по отношению к окру�
жающим тканям бывает экспансивным — с фор�
мированием соединительнотканной капсулы и
оттеснением прилежащих сохранных тканей, а так�
же инфильтрирующим и инвазивным — с прорас�
танием прилежащих тканей. В полых органах так�
же выделяют два типа роста (в зависимости от
отношения опухоли к их просвету): экзофитный —
при росте опухоли в просвет и эндофитный — при
росте опухоли в стенку органа.
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В зависимости от количества узлов первичной опу�
холи неоплазмы могут обладать уницентрическим
или мультицентрическим характером роста.

ÁÈÎÌÎËÅÊÓËßÐÍÛÅ ÌÀÐÊÅÐÛ ÎÏÓÕÎËÅÉ

Традиционные морфологические исследования,
как правило, позволяют ставить точный диагноз
в случаях дифференцированных опухолей и их
метастазов. В случаях же низкодифференцирован�
ных и недифференцированных злокачественных
опухолей в диагностике используют методы иссле�
дования, позволяющие диагностировать измене�
ния на ультраструктурном и молекулярно�генети�
ческом уровнях. С этой целью применяют
различные молекулярно�биологические и морфо�
логические методы (ПЦР, гибридизация in situ,
блот� и цитогенетический анализ, иммуногистохи�
мия и ЭМ), позволяющие выявлять биомолекуляр�
ные маркёры опухолей.

Биомолекулярные маркёры опухолей — хромосом�
ные, генные и эпигеномные перестройки в опухо�
левых клетках, позволяющие осуществлять диагно�
стику опухолей, определять степень риска, а также
прогнозировать течение и исходы заболевания. Раз�
личают маркёры клеточной дифференцировки, ги�
сто� и цитогенетические маркёры, маркёры хромо�
сомных и генных перестроек, нарушенной клеточной
пролиферации, клеточной гибели, а также инвазии
и метастазирования. Можно выделить 2 группы
биомолекулярных маркёров опухолей: а) маркёры
клеточной дифференцировки (гисто� и цитогене�
тические маркёры) и б) маркёры прогрессии опухо�
ли (пролиферации, апоптоза, инвазивного роста и
метастазирования).

МММММАРКАРКАРКАРКАРКЕЕЕЕЕРЫРЫРЫРЫРЫ КЛЕТКЛЕТКЛЕТКЛЕТКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНННННОЙОЙОЙОЙОЙ ДИФФЕРЕНЦИРОВКИДИФФЕРЕНЦИРОВКИДИФФЕРЕНЦИРОВКИДИФФЕРЕНЦИРОВКИДИФФЕРЕНЦИРОВКИ

Клетки различных типов различаются между собой
по набору дифференцировочных Аг, или по имму�
нологическому фенотипу. При этом экспрессия мно�
гих дифференцировочных Аг зависит от степени зре�
лости (дифференцировки) опухолевой клетки. Таким
образом, маркёры клеточной дифференцировки по�
зволяют оценить не только гисто� и цитогенез опу�
холи, но и уровень (степень) её дифференцировки, а
также функциональную активность опухолевых кле�
ток. Большинство из известных дифференцировоч�
ных маркёров принадлежит к структурных белкам
(белки цитоскелета), ферментам, продуктам секре�
ции (гормоны, Ig, муцины), клеточным поверхност�
ным Аг, компонентам межклеточного матрикса (см.
статью «Маркёры»). Известны также и белковые опу�
холевые маркёры, продуцируемые только эмбрио�
нальной тканью (α�фетопротеин), и специфические
опухолевые Аг (например, Аг меланомы).

МММММАРКАРКАРКАРКАРКЕЕЕЕЕРЫРЫРЫРЫРЫ ПРОГРЕССИИПРОГРЕССИИПРОГРЕССИИПРОГРЕССИИПРОГРЕССИИ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Маркёры клеточной пролиферации широко ис�
пользуют для диагностики, прогнозирования
и подбора терапии опухолей. Существует мно�
жество морфологических методов, позволяю�
щих выявлять клетки в различных фазах мито�
тического цикла.

•  При подсчёте числа митозов при СМ методом
ДНК�цито� и гистофотометрии, а также проточной
фотометрии определяют процент клеток в фазе мито�
за — М (митотический индекс).

•  При использовании радиоактивной метки (тимидина,
бромоксиуридина) выявляют клетки в фазах S, G

2
, M.

•  В последнее время применяют иммуногистохимичес�
кое определение Аг митотического цикла: K iK iK iK iK i�6767676767
(OMIM *176741, относящийся к пролиферирующим
клеткам Аг MKI67, определяемый коммерческим мо�
ноклональным АТ KIA), PCNAPCNAPCNAPCNAPCNA (OMIM *176740, ядер�
ный Аг пролиферирующих клеток PCNA, он же до�
полнительный белок δ ДНК�полимеразы [КФ 2.7.7.7,
КФ 2.7.7.49]), p105 (OMIM *164011, СЕ 1 ядерного
фактора κ B NFKB1 [p105, p50]), CDK�2 (OMIM
*116953 циклинзависимая киназа 2, она же p33), cdE
(OMIM *123837, циклин E). Наибольшим диапазо�
ном обладает PCNA, позволяющий выявлять клетки
практически во всех фазах митотического цикла. На�
против, селектин (CD62) метит только неделящиеся
клетки.

•  О возможности апоптоза в опухолевых клетках может
свидетельствовать экспрессия многих маркёров: CD95,
рецепторов к ФНОα, ТФРβ, каспаз, Apaf1, проапоп�
тозных членов семейства bcl2, цитохрома С, p53. Од�
нако о свершившемся апоптозе можно говорить только
по характерной фрагментации ДНК, выявляемой мето�
дом метки in situ (TUNEL�тест) участков разрыва ДНК,
а также по фрагментации PARP (poli ADP�ribose
polimerase, поли АДФ�рибоза полимераза) или обнару�
жению фосфатидилсерина на наружной поверхности
клеточной мембраны апоптозных телец (Anexin�тест).

ÂÇÀÈÌÎÄÅÉÑÒÂÈÅ ÎÏÓÕÎËÈ
È ÎÐÃÀÍÈÇÌÀ

Взаимодействие опухоли и организма�опухо�
леносителя складывается из действия опухоли
на организм и защиты организма от опухоли.
Действие опухоли на организм хозяина прояв�
ляется в локальном и общем воздействиях. Ло�
кальное воздействие включает нарушения ме�
таболизма, сдавление прилежащих сохранных
тканей, их разрушение растущей опухолью,
прорастание стенок сосудов, что может при�
водить к местному венозному застою. Некроз
и изъязвление опухоли может сопровождаться кро�
вотечением, присоединениями вторичных инфек�
ций.

Общее воздействие опухоли на организм хозяина мо�
жет приводить к развитию различных видов анемии,
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раковой интоксикации, раковой кахексии и паране�
опластических синдромов.

КахексияКахексияКахексияКахексияКахексия. Раковая кахексия характеризуется исто�
щением больного с развитием бурой атрофии мио�
карда, печени и скелетной мускулатуры. Возникно�
вение раковой кахексии связывают с увеличением
уровня белкового обмена в ткани опухоли, которая
становится ловушкой всех питательных веществ и об�
рекает организм на «голодание». В последние годы
развитие раковой кахексии связывают также с уси�
ленной продукцией ФНОα макрофагами и другими
клетками в организме�опухоленосителе. ФНОα на�
зывается кахектином, и его патогенетическая роль в
возникновении кахексии доказана пока что только в
экспериментах на животных.

ПаранеопластическиеПаранеопластическиеПаранеопластическиеПаранеопластическиеПаранеопластические синдромысиндромысиндромысиндромысиндромы — синдромы,
связанные с наличием опухоли в организме.
Патогенез их различен, но всегда ключевое со�
бытие обусловлено воздействием неоплазмы.
При гормонально активных опухолях могут
возникнуть различные эндокринопатии (на�
пример, болезнь и синдром Иценко–Кушин�
га при аденомах передней доли гипофиза или
нейроэндокринных опухолях лёгких; гипер�
кальциемия и остеопороз при аденомах пара�
щитовидных желёз и раке лёгкого). Опухоль,
особенно на стадии метастазирования, воздей�
ствует на свёртывающую и противосвёртыва�
ющую системы крови, сама продуцирует фак�
торы, усиливающие коагуляцию крови, и
способствует развитию различных видов тром�
бопатий (мигрирующие тромбофлебиты, не�
бактериальный тромбэндокардит) и афибри�
ногенемии. При опухолевом росте описан
широкий спектр иммунопатологических процес�
сов с иммунокомплексными, антительными и ци�
тотоксическими механизмами развития, приводя�

щими к возникновению у онкологических больных
невропатий, миопатий и дерматопатий. См. также
статью «Синдромы паранеопластические».

ПротивоопухолевыйПротивоопухолевыйПротивоопухолевыйПротивоопухолевыйПротивоопухолевый иммунитетиммунитетиммунитетиммунитетиммунитет. Механизмы проти�
воопухолевой защиты организма разнообразны. Они
складываются из защитных реакций с участием про�
цессов репарации мутированного участка ДНК, сба�
лансированной работы геновсупрессоров и клеточных
онкогенов, а также из факторов неспецифической и
специфической, иммунной и неиммунной защиты.

В защите от опухоли имеют значение реакции клеточ�
ного и гуморального иммунитета. Основными клетка�
ми, участвующими в противоопухолевой иммунной за�
щите, являются специфические цитотоксические
T�лимфоциты, способные распознавать мембраносвязан�
ные опухолевые Аг, а также Аг, относящиеся к Аг класса
MHC I; NK�клетки, вызывающие деструкцию опухоле�
вых клеток без предварительной сенсибилизации. Лизис
осуществляется за счёт непосредственного связывания с
опухолевыми клетками или же через Fc�фрагменты про�
тивоопухолевых АТ. Макрофаги осуществляют как не�
специфическое повреждение опухолевых клеток через
выделение ФНОα и других факторов, так и специфичес�
кое иммунное повреждение путём присоединения к
Fc�фрагментам противоопухолевых АТ и через актива�
цию T�лимфоцитов, выделяющих γ�ИФН и другие ци�
токины.

Антительный механизм противоопухолевого иммунитета
может осуществляться связыванием противоопухолевы�
ми АТ комплемента с формированием литического ком�
плекса, который взаимодействует с опухолевой клеткой,
присоединением к опухолевой клетке через Fc�фрагмент
противоопухолевых АТ, NK�клеток и макрофагов.

Интересным является вопрос о неэффективности иммун�
ных реакций в защите от опухоли. Её, вероятно, можно
объяснить развитием иммуносупрессии у онкологических
больных, наличием феномена антигенного ускользания
опухоли в связи с антигенной лабильностью, антигенным
упрощением её клеток, а также усилением роста опухоли
под влиянием противоопухолевых АТ.
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ЗАБОЛЕВАНИЯ КРОВИ

В главе рассмотрены различные гемобластозы (лейкозы, истин�
ная полицитемия, лимфогранулематоз, множественная миелома),
лимфомы, анемии, геморрагические синдромы и родственные им
заболевания систем кроветворения, крови и гемостаза.

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статья «Гемопоэз».

ËÅÉÊÎÇÛ*
Лейкоз (МКБ: С81–С96 Злокачественные новообразования лим�
фоидной, кроветворной и родственных им тканей, которые обо�
значены как первичные или предположительно первичные) —
опухоль кроветворной системы, первично поражающая крове�
творные клетки костного мозга. Лейкозы подразделяют на две
основные группы — острые и хронические. Клеточным субстра�
том острых лейкозов (ОЛ) являются бластные клетки, хроничес�
ких лейкозов — в основном зрелые элементы. Лейкоз — родовое
понятие для большой группы заболеваний костного мозга. Кли�
нические симптомы, патогномоничные для отдельных лейкозов,
отсутствуют. Только результаты исследований гемо� и миелограмм,
а в особенности иммунофенотипов позволяют диагностировать
лейкозы и их формы. По цитоморфологической и гистохимичес�
кой характеристике лейкозных клеток выделяют острые и хрони�
ческие лейкозы. ОЛ наблюдаются в основном у детей и подрос�
тков, а хронические — преимущественно у людей среднего и
пожилого возраста. Метастазирование опухоли происходит по кро�
веносным путям в лимфатические узлы, селезёнку, печень, поч�
ки, ЖКТ, лёгкие, ЦНС и другие органы и ткани. Заболеваемость
злокачественными новообразованиями кроветворной и лимфа�
тической ткани населения России составляет 6,5–8,3 на 100 000
населения.

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: глава 7, рисунки п7–п12 на вклейке (мазки кро�
ви при различных лейкозах).

Îñòðûå ëåéêîçû
ОЛ с позиции клиники и морфологии достаточно стереотипны.
В основу классификаций ОЛ положены внешний вид и цитохи�
мические особенности бластных клеток, их иммунофенотип и
генетические особенности. Так, франко�американо�британская
(FAB) классификация основана на морфологии лейкемических
клеток (строение ядра, соотношение размеров ядра и цитоплаз�

* Автор раздела «Лейкозы» — В.М. Попов.

Text
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мы). Морфологическим субстратом ОЛ явля�
ются разрастания в костном мозге бластных
клеток с крупными светлыми ядрами и после�
дующим их метастазированием в лимфатичес�
кие узлы, селезёнку, ткань печени и в другие
органы и ткани. По цитохимической и морфо�
логической характеристикам выделяют лим�
фобластный, миелобластный, монобластный,
миеломонобластный, промиелоцитарный,
плазмобластный ОЛ, эритромиелоз, мегакарио�
бластный и недифференцированный ОЛ. Ко�
личественное содержание лейкоцитов в крови
и содержание бластных клеток не имеют прак�
тического значения, поэтому клиницисты не
фиксируют внимания на вариантах лейкозов
(лейкемический, сублейкемический, лейкопе�
нический и алейкемический). В практическом
отношении важен не вариант, а цитологичес�
кая форма ОЛ. Острый лейкоз без лечения
приводит к смертельному исходу в течение
нескольких недель или месяцев. Исходя из
особенностей цитостатической терапии, в
практических целях все ОЛ гематологи под�
разделяют на лимфобластные и нелимфобла�
стные (все остальные формы ОЛ). При лим�
фобластном ОЛ проводится более щадящая
цитостатическая терапия, а количество вы�
здоровевших от лейкоза (особенно детей) до�
стигает 85–90%. При нелимфобластных ОЛ
применяется более интенсивная полихимио�
терапия с проведением повторных курсов и,
несмотря на это, выздоровление достигается
лишь в 50–55% случаев.

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: глава 7, статья «Класси�
фикация FAB».

ДДДДДИАГНОСТИКАИАГНОСТИКАИАГНОСТИКАИАГНОСТИКАИАГНОСТИКА

Первоначальная диагностика ОЛ основана на
данных гемограммы. При обнаружении в крови
5–8% бластных клеток возникает подозрение на
ОЛ. Для уточнения диагноза производят стер�
нальную пункцию и изучают миелограмму. Если
в миелограмме бластов находят 8–10%, то ди�
агноз ОЛ становится более вероятным, но для
окончательного решения производят трепано�
биопсию.

ДифференциальнаяДифференциальнаяДифференциальнаяДифференциальнаяДифференциальная диагностикадиагностикадиагностикадиагностикадиагностика частных форм
ОЛ основана на цитохимическом изучении и
иммунофенотипической характеристике бла�
стных клеток периферической крови и кост�
ного мозга. На секционном материале (ткань
селезёнки, лимфатического узла или печени)
могут быть использованы гистохимические
методы.

В лимфобластах выявляется высокая активность
PAS�материала в гранулярной форме, в миелобластах —
умеренная активность пероксидазы и высокая степень
суданофилии, в монобластах — высокая активность
неспецифической эстеразы. При недифференцирован�
ном ОЛ бластные элементы дают отрицательные ре�
акции на все цито� и гистохимические методики. При
всех формах ОЛ усиливается ферментативная актив�
ность, прежде всего лактат� и малатдегидрогеназ,
НАД�диафоразы и α�глицерофосфатдегидрогеназы, но
уменьшается активность сукцинат�, алкоголь�, глю�
козо�6�фосфатдегидрогеназ и особенно НАДФ�диа�
форазы.

Характер ферментативной активности свидетельствует
о снижении аэробного дыхания. При этом пролифери�
рующие лейкозные бласты, вероятно, получают энер�
гию в результате анаэробного дыхания, обеспечивая
более интенсивный внутриклеточный метаболизм.

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статья «Классификации
острого лейкоза» (рассмотрены иммунофенотипы раз�
ных острых лейкозов).

ÌÀÊÐÎÑÊÎÏÈ×ÅÑÊÈÅ ÏÐÎßÂËÅÍÈß

Макроскопические проявления различных
форм ОЛ близки между собой, в связи с чем
их дифференциация у секционного стола труд�
на. Характерной особенностью ОЛ, свойствен�
ной всем формам заболевания, является раз�
витие в костном мозге плоских и трубчатых
костей незрелых атипичных бластных клеток
(рис. 8�1 на вклейке).

Для осмотра костного мозга необходимо проводить про�
дольные распилы грудины, рёбер, тел позвонков, под�
вздошных костей и бедренной кости на большом про�
тяжении. При развёрнутой картине заболевания костный
мозг сочный, тёмно�красного или тёмно�розового цве�
та. У взрослых в трубчатых костях может наблюдаться
частичное или полное замещение жировой ткани лей�
козными разрастаниями. Развитие лейкозных проли�
фератов сопровождается рассасыванием костной тка�
ни, в связи с чем кости легко поддаются распилу или
даже режутся ножом. Для получения более полного
представления об изменениях костного мозга необхо�
димо брать для микроскопического исследования ку�
сочки из разных плоских костей, а также из эпифизов
и диафиза бедренной кости.

•  Специфическая лейкозная пролиферация часто соче�
тается с выраженными в разной степени проявления�
ми геморрагического синдрома, некротически�язвен�
ными процессами и инфекционными осложнениями,
что в целом обусловливает свойственный ОЛ комп�
лекс макро� и микроскопических изменений. Кож�
ные покровы бледные, с землистым оттенком — при�
знак анемизации больного. На коже, в слизистых
оболочках, в склерах глаз, конъюнктивах век, в се�
розных оболочках (листках плевры, брюшины, эндо�,
эпи� и перикарда) обычны проявления геморрагичес�
кого диатеза в виде точечных, крупнопятнистых или
сливающихся кровоизлияний красного или тёмно�
красного цвета. Нередко очаговые или точечные диа�
педезные кровоизлияния наблюдаются в твёрдой и

Text



182182182182182 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 8

мягких мозговых оболочках или в самом веществе го�
ловного мозга, в ткани надпочечников, в лёгких, сер�
дце, почках, в яичниках, в скелетной мускулатуре,
особенно в местах бывших внутримышечных инъек�
ций. Часто обнаруживаются некротические измене�
ния в области параректальной клетчатки (язвенно�
некротический парапроктит), слизистых оболочек
дёсен, языка, ткани миндалин.

•  При развёрнутой картине ОЛ часто выявляется уме�
ренное увеличение селезёнки, лимфатических узлов,
печени. Наблюдаются специфические лейкозные раз�
растания по ходу ЖКТ. В таких случаях имеют место
резкое набухание дёсен, увеличение размеров минда�
лин, пейеровых бляшек, солитарных фолликулов, учас�
тки диффузного или бляшковидного утолщения стенки
желудка, тонкого или толстого кишечника; характерны
обширные очаги некроза с изъязвлением слизистых обо�
лочек ЖКТ. При значительной распространённости
лейкозного процесса иногда уже макроскопически в
лёгких, почках, сердце, половых и эндокринных же�
лезах, серозных оболочках, коже выявляются серова�
то�розовые или белесоватые точечные участки лей�
козных разрастаний диаметром 0,5–2 см. Изредка
встречается лейкозная инфильтрация оболочек и ве�
щества головного мозга. Возможно также и специ�
фическое лейкозное поражение черепных нервов и
спинного мозга. В небольшом числе случаев (по на�
шим данным, в 7%) наблюдаются обширные узлова�
тые лейкозные разрастания в различных органах и
тканях.

ЛимфатическиеЛимфатическиеЛимфатическиеЛимфатическиеЛимфатические узлыузлыузлыузлыузлы часто увеличены, но в различных
областях различно. Более выражена гиперплазия в
висцеральных лимфатических узлах — мезентериаль�
ных, парааортальных, области ворот печени, несколь�
ко реже — в лимфатических узлах средостения, забрю�
шинных, паратрахеальных, парабронхиальных. Нередко
в патологический процесс вовлекаются и периферичес�
кие лимфатические узлы: подмышечные, подчелюстные,
шейные и паховые. Как висцеральные, так и перифери�
ческие лимфатические узлы обычно не спаяны между
собой, пальпаторно — мягкоэластической консистен�
ции, на разрезе сочные, бледно�розовые или серова�
то�красноватые.

СелезёнкаСелезёнкаСелезёнкаСелезёнкаСелезёнка может быть увеличенной. В норме масса се�
лезёнки у взрослого не превышает 150–180 г, у боль�
ных ОЛ селезёнка чаще весит 300–350 г, но в отдель�
ных случаях её масса может достигать 1000–2500 г, а
изредка она остаётся в пределах нормы. Поверхность
селезёнки гладкая, покрыта тонкой белесовато�серой
капсулой, ткань селезёнки дряблая, на разрезе тёмно�
вишнёвого или красного цвета, иногда с подчёркнутым
рисунком фолликулярного строения, сочная, даёт уме�
ренный или небольшой соскоб.

ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень иногда и в различной степени увеличена. Мас�
са её в норме в среднем составляет 1600–1800 г. У
больных ОЛ масса печени чаще находится в пределах
2500–3200 г, но может достигать 4500 г. Поверхность
печени гладкая, покрыта тонкой белесоватой капсулой,
ткань её плотновато�эластической консистенции. Лей�
козная инфильтрация в ткани печени имеет вид мно�
жественных белесоватых точечных вкраплений.

ПочкиПочкиПочкиПочкиПочки нередко увеличены вследствие дистрофических
изменений, венозного полнокровия и лейкозной ин�
фильтрации. У взрослых общая масса обеих почек в

норме не превышает 280–320 г. У больных ОЛ размеры
и масса почек резко варьируют, хотя в среднем масса
не превышает 350–360 г. При выраженной лейкозной
инфильтрации масса почек может достигать 800–1200 г.
Капсула снимается легко, обнажая гладкую бледнова�
то�синюшную поверхность (следствие анемизации и за�
стойного полнокровия органа). Иногда над поверхнос�
тью почек возвышаются опухолевидные лейкозные
разрастания, достигающие в диаметре 2,5–3 см. На
разрезе рисунок строения почек чаще сохранён, лишь
иногда стёрт. Лейкозные инфильтраты имеют вид беле�
соватых точечных вкраплений или мелких полосок, рас�
положены преимущественно в корковом слое и чаще
выявляются при микроскопическом исследовании.

ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие. Довольно частыми находками являются лейкоз�
ные инфильтраты. При этом нередко наблюдаются кар�
тина очаговой фибринозно�геморрагической бронхо�
пневмонии и явления венозного полнокровия органа.

•  Морфологические изменения при ОЛ обусловлены раз�
растанием бластных клеток в кроветворных и других
органах, сопровождающимися геморрагиями и пре�
имущественно жировой дистрофией. Морфология
конкретных ОЛ имеет определённую специфику. Она
заключается в различной интенсивности лейкозного
процесса в разных органах и (в связи с этим) в неоди�
наковом увеличении их размеров, локализации в них
лейкозных пролифератов, а также в разной частоте и
выраженности некротически�язвенных изменений.

ОстрыйОстрыйОстрыйОстрыйОстрый лимфобластныйлимфобластныйлимфобластныйлимфобластныйлимфобластный лейкозлейкозлейкозлейкозлейкоз (МКБ: C91.0 Острый лим�
фобластный лейкоз) отличается от других форм ОЛ ча�
стым увеличением размеров лимфатических узлов до
2,5–3 см в диаметре и массы селезёнки (в среднем 750 г)
за счёт лейкозной инфильтрации. Масса печени в сред�
нем составляет 2400 г, а почек — 405 г. В 70% наблюде�
ний вовлекаются в процесс миндалины. У детей часто
поражается вилочковая железа. Очень редко обнаружи�
ваются (или выражены слабо) геморрагические прояв�
ления и язвенно�некротические процессы в коже и по
ходу ЖКТ.

ОстрыйОстрыйОстрыйОстрыйОстрый миелобластныймиелобластныймиелобластныймиелобластныймиелобластный лейкозлейкозлейкозлейкозлейкоз (ОМЛ; МКБ: C92.0 Ост�
рый миелоидный лейкоз) в большинстве случаев ха�
рактеризуется незначительным увеличением селезёнки
(в среднем 320 г), печени (в среднем 2100 г) и почек (в
среднем 330 г). В половине случаев происходит увели�
чение лимфатических узлов до 2 см в диаметре. Выражен
геморрагический синдром. Очаговые или очагово�слив�
ные кровоизлияния носят распространённый характер
и локализуются в коже, слизистых и серозных оболоч�
ках, во внутренних органах, иногда в веществе голов�
ного мозга. Часто наблюдаются язвенно�некротические
изменения в области дёсен и миндалин, в слизистой
оболочке различных отделов ЖКТ, в коже и в подкож�
ной клетчатке.

ОстрыйОстрыйОстрыйОстрыйОстрый монобластныймонобластныймонобластныймонобластныймонобластный лейкозлейкозлейкозлейкозлейкоз (МКБ: C93.0 Острый моно�
цитарный лейкоз). В 70% случаев наблюдается умерен�
ное увеличение лимфатических узлов до 2–2,5 см в диа�
метре. Масса селезёнки в среднем составляет 550–600 г,
масса печени достигает 2300 г, почек — 350–360 г. До�
вольно часто (до 50% случаев) возникают узелковые
лейкозные инфильтраты в коже, выражены явления
геморрагического синдрома. Множественные кровоиз�
лияния локализуются в коже, слизистых оболочках
ЖКТ, серозных оболочках и внутренних органах. Лей�
козная инфильтрация дёсен на фоне выраженной гра�
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нулоцитопении сопровождается развитием некротичес�
ких изменений слизистых оболочек рта и глотки.

ОстрыйОстрыйОстрыйОстрыйОстрый недифференцированныйнедифференцированныйнедифференцированныйнедифференцированныйнедифференцированный лейкозлейкозлейкозлейкозлейкоз (МКБ: C95 Лей�
коз неуточнённого типа) характеризуется выраженным
геморрагическим синдромом и язвенно�некротически�
ми изменениями в коже и слизистых оболочках. В 60%
случаев увеличены периферические и висцеральные
лимфатические узлы. Масса селезёнки в среднем со�
ставляет 450 г, печени — 2300 г и почек — 350 г. Часто
в лейкозный процесс вовлекаются миндалины.

ОстрыйОстрыйОстрыйОстрыйОстрый промиелоцитарныйпромиелоцитарныйпромиелоцитарныйпромиелоцитарныйпромиелоцитарный лейкозлейкозлейкозлейкозлейкоз (МКБ: C92.4 Ост�
рый промиелоцитарный лейкоз) отличается резко
выраженным геморрагическим синдромом и глубокой
гипофибриногенемией, с чем связаны маточные и но�
совые кровотечения. Основной причиной смерти боль�
ных является кровоизлияние в головной мозг, миокард,
ткань надпочечников. Увеличение печени и селезёнки
наблюдают редко. Лимфатические узлы практически не
увеличены.

ОстрыйОстрыйОстрыйОстрыйОстрый эритромиелозэритромиелозэритромиелозэритромиелозэритромиелоз (МКБ: C94.0 Острая эритремия и
эритролейкоз) — сочетанное увеличение в костном мозге
эритробластов и миелобластов. Эта форма ОЛ часто
расценивается как переходная фаза ОМЛ. У больных
развиваются выраженная анемизация, небольшое уве�
личение селезёнки и печени при отсутствии увеличе�
ния лимфатических узлов.

Вопрос о самостоятельности как нозологической фор�
мы острого мегакариобластного и острого плазмоблас�
тного лейкозов окончательно не решён. Большинство
исследователей считает их фазами развития миелофиб�
роза (мегакариобластоз) и множественной плазмоци�
томы (плазмобластоз).

ÌÈÊÐÎÑÊÎÏÈß

Лейкозные инфильтраты при остром лейкозе
обнаруживаются в отдельных органах с различ�
ной частотой.

Специфическое поражение костного мозга и селезёнки
происходит в 100% случаев. По частоте лейкозного по�
ражения далее следуют висцеральные и периферичес�
кие лимфатические узлы (до 90%), печень (80%), поч�
ки (до 75%), лёгкие (50%), сердце (до 35%), ЖКТ (30%),
эндокринные железы (до 30%), ЦНС (до 12%). Локали�
зация лейкозных разрастаний во внутренних органах
имеет некоторое своеобразие. Так, в печени при ост�
ром миелоидном лейкозе они располагаются преиму�
щественно по ходу синусоидных капилляров (рис. 8�2
на вклейке), а при остром лимфобластном лейкозе — в
основном в области триад печени (рис. 8�3 на вклей�
ке). В ткани лёгких при остром миелоидном лейкозе
бласты обнаруживаются преимущественно по ходу меж�
альвеолярных перегородок, иногда в просветах альве�
ол. Для острого лимфобластного лейкоза характерно
разрастание бластных клеток перибронхиально и пе�
риваскулярно.

Под воздействием полихимиотерапии изменения в кро�
ветворных органах в фазу становления клинико�гема�
тологической ремиссии могут напоминать гипопласти�
ческую анемию (рис. 8�4 на вклейке). Селезёнка, печень,
лимфатические узлы уменьшаются до нормальных раз�
меров, их объём снижается вплоть до полного исчезно�

вения лейкозных разрастаний в органах, а в костном
мозге появляются участки гипо� и аплазии, поля фиб�
роза.

ÎÑÎÁÅÍÍÎÑÒÈ ÏÎÐÀÆÅÍÈß ÂÍÓÒÐÅÍÍÈÕ
ÎÐÃÀÍÎÂ

ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень. В печени выделяют следующие виды повреж�
дений: 1) специфические изменения, связанные с лей�
козной инфильтрацией; 2) неспецифические пораже�
ния, но патогенетически также связанные с лейкозом
(к ним относятся жировая и белковая дистрофии ге�
патоцитов, развивающиеся в связи с анемией и ги�
поксией, под влиянием токсических факторов самого
лейкозного процесса); 3) поражения, связанные с про�
водимой терапией (гепатотоксическое действие ци�
тостатиков); 4) присоединение к основному заболе�
ванию вирусного гепатита, в том числе гепатита В,
связанного с гемотрансфузиями.

НейролейкозНейролейкозНейролейкозНейролейкозНейролейкоз. Клиническими признаками нейролейко�
за являются головная боль, головокружение, шум в
ушах, слабость и быстрая утомляемость ног, шаткость
при ходьбе, анизокория, асимметрия глазных щелей,
вялость зрачковых реакций на свет. Морфологически
выявляют лейкозную инфильтрацию ткани головно�
го мозга, мягких и твёрдой мозговых оболочек, пери�
ферических нервов и спинного мозга, а также неспе�
цифические изменения — геморрагии в головном
мозге или вторичные изменения в виде энцефалопа�
тии, отёка головного мозга и т.п., обусловленные по�
бочным действием гормональных и цитостатических
ЛС. При микроскопическом исследовании обнаружи�
вают зоны демиелинизации, разрушенные аксоны,
окружённые глиальными элементами. Лейкозные
инфильтраты расположены преимущественно пери�
васкулярно в виде своеобразных «муфт».

ПочкиПочкиПочкиПочкиПочки. Поражение почек при ОЛ может быть связано:
1) с лейкозной инфильтрацией, 2) с мочекислой не�
фропатией, обусловленной гиперурикемией (она раз�
вивается обычно у больных ОЛ с гиперлейкоцитозом
и проявляется после проведения интенсивной проти�
волейкозной цитостатической терапии; продукты рас�
пада бластов выводятся с мочой, при этом осаждают�
ся в эпителии нефронов, обусловливая развитие
мочекислой нефропатии; 3) с инфекционными ослож�
нениями и 4) с геморрагическим синдромом. Лейкоз�
ная инфильтрация почек, как правило, не сопровож�
дается нарушением их функции.

СердцеСердцеСердцеСердцеСердце. Обнаруживают лейкозную инфильтрацию, ге�
моррагические проявления и дистрофические изме�
нения. Лейкозные разрастания могут локализоваться
в миокарде, эндо�, эпи� и перикарде. Лейкозные
инфильтраты располагаются периваскулярно, а
иногда и в межмышечных пространствах, вызывая
атрофические и дистрофические изменения кардио�
миоцитов. В генезе дистрофических изменений мио�
карда имеют значение кардиотоксическое действие
цитостатиков, кортикостероиды, периваскулярная
лейкозная инфильтрация коронарных артерий сер�
дца, токсические факторы. Жировая и белковая
дистрофии миокарда связаны с анемией и гипоксе�
мией тканей.

ЖКТЖКТЖКТЖКТЖКТ. Поражения ЖКТ часты у больных ОЛ. Наблю�
даются кровоизлияния в слизистые оболочки, по�
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Text

Text
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верхностные эрозии, глубокие язвенно�некротичес�
кие изменения, лейкозная инфильтрация и грибко�
вые поражения слизистых оболочек полости рта, пи�
щевода, желудка, тонкого и толстого кишечника.
Эрозии слизистых оболочек ЖКТ чаще развиваются
после длительного приёма больших доз кортикостеро�
идов или перорального применения метотрексата.
Грибковые поражения (кандидамикоз) слизистых язы�
ка, пищевода или желудка обычно обнаруживаются
у больных, получавших большие дозы антибиоти�
ков.

ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие. В генезе пневмоний при ОЛ имеют значение
лейкозная инфильтрация лёгких и нарушение дренаж�
ной функции бронхов, язвенно�некротические и вос�
палительные процессы слизистых оболочек полости
рта и верхних дыхательных путей, глубокая медика�
ментозная гранулоцитопения, дисбактериоз кишеч�
ника. Присоединение пневмонии в значительной мере
ухудшает прогноз заболевания.

С внедрением в клиническую практику новых
цитостатических ЛС с выраженным противо�
лейкозным действием и разработкой ряда схем
комбинированной терапии, включая миело�
трансплантации сингенного (от близнецов), ал�
логенного или аутологичного костного мозга,
произошёл патоморфоз ОЛ, который характе�
ризуется: 1) уменьшением, вплоть до полной
эрадикации, лейкозных разрастаний в кроветвор�
ных и внутренних органах; 2) развитием гипо� и
апластических изменений в кроветворных орга�
нах; 3) изменением топографии лейкозных раз�
растаний — появлением экстрамедуллярной
локализации лейкозных пролифератов; 4) фор�
мированием очагового фиброза в костном мозге
и печени; 5) ростом инфекционно�воспалитель�
ных осложнений; 6) изменением структуры
причин смерти: уменьшилось число случаев, где
непосредственной причиной смерти больных
ОЛ являются инфекционно�воспалительные
осложнения — пневмонии, сепсис, геморра�
гический синдром (кровоизлияния в головной
мозг, миокард, ткань надпочечников), токси�
ческая дистрофия печени.

Õðîíè÷åñêèå ëåéêîçû
Хронические лейкозы подразделяют на мие�
лопролиферативные и лимфопролифератив�
ные.

•  Системные миелопролиферативные заболевания: хро�
нический миелолейкоз (ХМЛ), хронический моноци�
тарный лейкоз, истинная полицитемия, миелофиб�
роз, идиопатическая тромбоцитемия.

•  Системные лимфопролиферативные заболевания: хро�
нический лимфолейкоз (ХЛЛ), волосато�клеточный
лейкоз, миеломная болезнь, макроглобулинемия Валь�
денстрёма, болезни тяжёлых цепей, болезнь Сезари.

ÑÈÑÒÅÌÍÛÅ ÌÈÅËÎÏÐÎËÈÔÅÐÀÒÈÂÍÛÅ
ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ МИЕЛОЛЕЙКОЗМИЕЛОЛЕЙКОЗМИЕЛОЛЕЙКОЗМИЕЛОЛЕЙКОЗМИЕЛОЛЕЙКОЗ

ХМЛ (МКБ: C92.1 Хронический миелоидный
лейкоз) наиболее распространён из всех лей�
козов, на него приходится 20% случаев гемо�
бластозов у взрослых и 5% — у детей. При
ХМЛ морфологическим субстратом является
резкое увеличение числа находящихся на раз�
ных стадиях созревания гранулоцитов в кост�
ном мозге и в периферической крови. При
ХМЛ на уровне клетки�предшественницы про�
исходит транслокация t(9;22), что приводит к
появлению так называемой филадельфийской
хромосомы и экспрессии мутантного гена
bcr�abl. Транслокация t(9;22) является диаг�
ностической для ХМЛ. При её отсутствии за�
болевание, характеризующееся клиническими,
морфологическими и цитохимическими при�
знаками ХМЛ, определяется как атипичный
ХМЛ. Гранулоциты больных ХМЛ патологи�
чески изменены, период их полужизни уве�
личен в 10 раз. В гранулоцитах больных ХМЛ
цитохимически определяется низкое содержа�
ние миелопероксидазы и щелочной фосфата�
зы (иногда не выявляется вообще). Снижены
также фагоцитарная и переваривающая спо�
собности нейтрофильных лейкоцитов. В сы�
воротке крови больных высокое содержание
гистамина и витамина В

12
. Клинически выде�

ляют хроническую (доброкачественную, гра�
нулоцитарную) стадию и бластный криз (тер�
минальная стадия).

•  В хронической стадии в гемограмме определяется
лейкоцитоз с нейтрофильным сдвигом и наличием
молодых форм гранулопоэза. Число лейкоцитов в
периферической крови может достигать 50–80×109/л.
В трепанобиоптатах отмечается выраженная гипер�
плазия костного мозга за счёт резкого увеличения эле�
ментов гранулоцитопоэза, находящихся на разных
стадиях созревания. В зависимости от клеточного
состава костного мозга выделяют гранулоцитарный
и гранулоцитарно�мегакариоцитарный варианты
ХМЛ. При гранулоцитарном варианте в костном
мозге преобладают зрелые и вызревающие грануло�
циты при небольшом содержании миелобластов.
Количество эритрокариоцитов и мегакариоцитов
уменьшено. При гранулоцитарно�мегакариоцитар�
ном варианте ХМЛ, помимо увеличения числа
элементов гранулоцитопоэза, определяется значи�
тельное увеличение количества мегакариоцитов.
Макроскопически костный мозг при ХМЛ имеет гряз�
но�серый или грязновато�зеленоватый цвет («пио�
идный» костный мозг), сочный, при сдавливании
пинцетом выделяется зеленоватая кашицеобразная
масса. После проведённой цитостатической терапии
у больных выявляются очаги опустошения стромы
костного мозга и участки разрежения клеточности.
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•  В терминальной стадии ХМЛ, обычно завершающей�
ся бластным кризом, в костном мозге находят массив�
ные диффузные разрастания миелобластов, аналогич�
ные наблюдаемым при ОЛ. Такой костный мозг
невозможно отличить от костного мозга больных ОМЛ.
В клиническом плане больные ХМЛ в стадии бласт�
ного криза отличаются рефрактерностью к цитоста�
тикам, чего, как правило, не наблюдается у больных
ОМЛ.

СелезёнкаСелезёнкаСелезёнкаСелезёнкаСелезёнка при ХМЛ всегда увеличена, масса её достига�
ет 3–5 кг. Капсула белесовато�серая, иногда с фибри�
нозными наложениями (периспленит). Нередко, осо�
бенно в случаях с гиперлейкоцитозом,
обнаруживаются ишемические инфаркты с явления�
ми организации. На разрезе вне зоны инфарктов ткань
селезёнки розовато�серая, сочная, со стёртым ри�
сунком строения, даёт умеренный соскоб пульпы.
Стирание рисунка обусловлено миелоидной мета�
плазией органа.

ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень при ХМЛ дрябловатой консистенции, капсула
серого цвета, на разрезе желтовато�коричневая, с лей�
козными инфильтратами в виде белесоватых точеч�
ных вкраплений и полосок. Масса печени обычно
составляет 2500–3500 г. Микроскопически на фоне
жировой и белковой дистрофии гепатоцитов обнару�
живаются лейкозные пролифераты, располагающие�
ся в области триад и по ходу синусоидных капилля�
ров (рис. 8�5 на вклейке).

ЛимфатическиеЛимфатическиеЛимфатическиеЛимфатическиеЛимфатические узлыузлыузлыузлыузлы могут быть незначительно увели�
чены, диаметр их обычно не превышает 1,5–2,0 см.
Они не спаяны между собой, мягкоэластической кон�
систенции, на разрезе серые, сочные. При микроско�
пическом исследовании рисунок полностью стёрт,
лимфоидные фолликулы отсутствуют, краевые и про�
межуточные синусы не различимы вследствие инфиль�
трации миелоидными элементами, находящимися на
разных стадиях созревания.

ПочкиПочкиПочкиПочкиПочки вовлекаются в специфический процесс редко.
При лейкозной инфильтрации масса почек увели�
чивается и суммарно составляет 450–500 г. На раз�
резе корковый слой светло�серый, пирамидки си�
нюшные, а лейкозные инфильтраты в виде мелких очаж�
ков белого цвета, расположены преимущественно в
корковом слое. При микроскопическом исследовании
выявляются обычно дистрофические изменения каналь�
цев, особенно выраженные в проксимальных и дисталь�
ных отделах. Лейкозные инфильтраты расположены пе�
риваскулярно и периглобулярно.

ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие. Лейкозная инфильтрация в окружности бронхов
и кровеносных сосудов. Довольно часто развивается
бронхопневмония, сочетающаяся с очаговыми крово�
излияниями и отёком лёгких.

МиокардМиокардМиокардМиокардМиокард. Наряду с возможной лейкозной инфильтра�
цией, наблюдаются выраженные дистрофические из�
менения кардиомиоцитов, иногда — мелкоочаговые
кровоизлияния.

ГоловнойГоловнойГоловнойГоловнойГоловной мозгмозгмозгмозгмозг. Закономерными находками являются
отёк вещества мозга и точечные кровоизлияния.

В отдельных случаях лейкозная инфильтрация выявля�
ется в слизистых ЖКТ, поджелудочной железе, над�
почечниках, половых железах.

Современные методы цитостатической терапии
(миелосан, миелобромол, цитозин�арабинозид,
тиогуанин и др.), облучение увеличенной се�
лезёнки, проведение курсов лейкоцитофереза
позволили удлинить жизнь больных ХМЛ до
10–12 лет с момента установления диагноза,
но полностью излечить больных не удаётся.
Причинами смерти являются прогрессирова�
ние заболевания (бластный криз), присоеди�
нившаяся пневмония, кровоизлияния в жиз�
ненно важные органы.

ХХХХХРОРОРОРОРОНИНИНИНИНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ МОМОМОМОМОНННННОЦИТОЦИТОЦИТОЦИТОЦИТАРНЫЙАРНЫЙАРНЫЙАРНЫЙАРНЫЙ ЛЕЙКОЗЛЕЙКОЗЛЕЙКОЗЛЕЙКОЗЛЕЙКОЗ

Хронический моноцитарный лейкоз (МКБ: C93.1
Хронический моноцитарный лейкоз) — редкое ми�
елопролиферативное заболевание, в основе кото�
рого лежат разрастание в костном мозге моноцито�
подобных клеток и появление их в крови. Эти клетки
имеют крупное ядро бобовидной формы с втяже�
нием в центре и узкий ободок светлой цитоплаз�
мы. Содержание лейкоцитов в крови либо остаётся
нормальным, либо слегка повышено. В сыворотке
крови и моче больных определяется высокий уро�
вень лизоцима (в крови до 140–150 мкг/мл при нор�
ме 5–7 мкг/мл; в моче — до 400 мкг/мл). В костном
мозге длительное время сохраняются эритроцитар�
ный и тромбоцитарный ростки. В трепанобиоп�
татах отмечается диффузная гиперплазия костно�
го мозга за счёт диффузных разрастаний
моноцитоподобных клеток при сохранении уме�
ренного количества эритрокариоцитов и мегакари�
оцитов. Жировые клетки отсутствуют, встречаются
созревающие элементы гранулоцитопоэза. Заболе�
вание чаще встречается после 55 лет. Продолжи�
тельность заболевания 12–15 лет. Клинически боль�
ные остаются длительное время сохранными. Лишь
спустя 4–5 лет с момента появления моноцитоза
крови они начинают отмечать слабость и недомо�
гание. В подавляющем большинстве случаев наблю�
дается значительное ускорение СОЭ. Больные дли�
тельное время не испытывают необходимости в
специальном лечении. В терминальной стадии за�
болевания появляются анемия, тромбоцитопения
и геморрагический синдром, что влечёт назначе�
ние кортикостероидов. В терминальной стадии,
когда появляются в крови промоноциты и моно�
бласты, проводят цитостатическую терапию.

На вскрытии умерших от хронического моноци�
тарного лейкоза обнаруживают небольшое увели�
чение селезёнки (до 450–500 г) при отсутствии ге�
патомегалии и увеличения лимфатических узлов.

Text



186186186186186 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 8

Геморрагический синдром и язвенно�некротичес�
кие проявления обычно отсутствуют. Отмечается
анемизация больных. Ткань селезёнки на разрезе
тёмно�красная, соскоба не даёт. Микроскопически
в ней определяется стирание структуры за счёт раз�
растания моноцитоподобных клеток. В коже неред�
ко обнаруживают лейкемиды. В других органах лей�
козной инфильтрации чаще не наблюдается.
Смерть наступает либо от полиорганной недоста�
точности, либо от осложнений (инфаркт миокарда
и др.).

ИИИИИСТИННАЯСТИННАЯСТИННАЯСТИННАЯСТИННАЯ ПОЛИЦИТЕМИЯПОЛИЦИТЕМИЯПОЛИЦИТЕМИЯПОЛИЦИТЕМИЯПОЛИЦИТЕМИЯ

Истинная полицитемия (эритремия, болезнь Ва�
кеза; МКБ: D45 Полицитемия истинная) — мие�
лопролиферативное заболевание, характеризую�
щееся резким увеличением в крови числа
эритроцитов (до 8–12×1012/л), а также лейкоци�
тов и тромбоцитов одновременно. Содержание Hb
возрастает до 180–200 г/л. Отмечается замедление
СОЭ до 1–3 мм/ч, повышается вязкость крови, за�
медляется кровоток. АД повышено.

•  КостныйКостныйКостныйКостныйКостный мозгмозгмозгмозгмозг. В трепанобиоптатах обнаруживается вы�
раженная трёхростковая гиперплазия костного мозга
со значительным увеличением количества клеток эрит�
роцитарного, гранулоцитарного и мегакариоцитарного
ростков, находящихся на разных стадиях созревания.
Жировые клетки практически отсутствуют. В терми�
нальной стадии истинной полицитемии нередко вы�
является ретикулиновый или коллагеновый миелофиб�
роз. Макроскопически костный мозг тёмно�красный,
сочный.

•  СелезёнкаСелезёнкаСелезёнкаСелезёнкаСелезёнка обычно увеличена, масса её составляет
350–550 г, на разрезе тёмно�красного цвета, даёт
обильный соскоб. При микроскопическом исследо�
вании определяются резкое полнокровие и очаги эк�
страмедуллярного трёхросткового кроветворения с
преобладанием эритрокариоцитов. Нередко отмеча�
ется фиброз стромы селезёнки.

•  ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень увеличена в размерах, масса её 2500–3000 г, с
гладкой поверхностью, на разрезе тёмно�коричнево�
го цвета. Микроскопически: выраженное полнокро�
вие, гиперплазия звёздчатых ретикулоцитов. Гепато�
циты нередко находятся в состоянии жировой и белковой
дистрофии. В области триад обычно выявляются очаги
гетеротопного трёхросткового кроветворения, они мо�
гут обнаруживаться также в лимфатических узлах и в
почках.

•  Относительно частой находкой являются холестерино�
во�пигментные камни в жёлчном пузыре. Поджелудоч�
ная железа может быть цирротически изменена. Весьма
часто наблюдаются отёк стенки и периваскулярный
склероз сосудов головного мозга, сердца, почек, селе�
зёнки.

•  ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины смертисмертисмертисмертисмерти. Тромбозы сосудов головного мозга,
миокарда, обусловливающие развитие ишемических

инфарктов; тромбоэмболия ветвей лёгочной артерии;
массивные кровоизлияния в жизненно важные орга�
ны.

МММММИЕЛОФИБРОЗИЕЛОФИБРОЗИЕЛОФИБРОЗИЕЛОФИБРОЗИЕЛОФИБРОЗ

Миелофиброз (остеомиелосклероз; МКБ: D47.1
Хроническая миелопролиферативная болезнь)
— хроническое миелопролиферативное заболе�
вание, в основе которого лежит разрастание фиб�
роретикулярной ткани в строме костного мозга.
Болеют лица в возрасте 55–60 лет и старше. Дли�
тельность течения болезни составляет 12–15 лет.
Клинически заболевание первоначально прояв�
ляется анемией и увеличением селезёнки. Иног�
да больные отмечают слабость, недомогание,
боли в костях. При исследовании крови на ран�
них этапах болезни находят небольшую анемию
при умеренном лейкоцитозе и повышенном со�
держании числа тромбоцитов. Причины смер�
ти: прогрессирование заболевания (бластный
криз), кровоизлияния в жизненно важные орга�
ны, присоединение воспалительных процессов
(пневмонии, сепсис).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Заболевание складывается из 4 ста�
дий.

•  На первой стадии (становление заболевания) в плос�
ких костях отмечают выраженную гиперплазию кос�
тного мозга, обусловленную резким увеличением ко�
личества мегакариоцитов и элементов
гранулоцитопоэза, находящихся на разных стадиях
созревания. Содержание эритрокариоцитов сниже�
но, количество жировых клеток значительно умень�
шено. Иногда наблюдаются очаги краевого рассасы�
вания костномозговых балок. На этой стадии
проводят дифференциальную диагностику с ХМЛ.
Диагностические критерии: в лейкоцитах больных
миелофиброзом нет Ph�хромосомы, определяется по�
вышенная активность щелочной фосфатазы (при
ХМЛ — низкая), увеличение уровня гистамина в сы�
воротке крови при обоих заболеваниях, укорочена
продолжительность жизни эритроцитов и тромбоци�
тов (при ХМЛ — нормальная продолжительность
жизни), при пункционной биопсии селезёнки, пече�
ни или лимфатического узла при миелофиброзе на�
ходят очаги трёхросткового экстрамедуллярного ге�
теротопного кроветворения с наличием
эритрокариоцитов, гранулоцитов, находящихся на
разных стадиях созревания, и мегакариоцитов, тогда
как при ХМЛ в указанных органах определяется лей�
козная инфильтрация, представленная только созре�
вающими элементами гранулоцитопоэза. Эти цито�
и гистоморфологические признаки позволяют уста�
новить диагноз уже на ранних стадиях болезни.

•  На второй стадии заболевания в трепанобиоптатах
отмечается значительное снижение числа миелока�
риоцитов за счёт уменьшения количества эритрока�
риоцитов и элементов гранулоцитарного ряда при
умеренном содержании числа мегакариоцитов. Кос�
тные балки иногда имеют признаки остеогенеза за
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счёт наслоения остеоида на старую кость. Костно�
мозговые полости несколько уменьшены в размерах.
Строма костного мозга резко огрубевшая вследствие
разрастаний ретикулиновых или коллагеновых воло�
кон. Среди волокон и располагаются кроветворные
элементы. Жировые клетки либо отсутствуют, либо
единичные. Диагноз на этой стадии болезни не пред�
ставляет затруднений.

•  На третьей стадии на рентгенологических снимках
определяется утолщение коркового слоя костей. По�
этому при получении биоптата ткани костного мозга
трепан с трудом проходит подвздошную кость. В тре�
панобиоптатах отмечается выраженное утолщение
костномозговых балок, имеющих неправильную фор�
му, видны линии наслоения остеоида. Вследствие
выраженного остеогенеза происходит резкое суже�
ние полостей костного мозга, заполненных коллаге�
новыми волокнами, т.е. (наряду с новообразованием
костной ткани) в строме костного мозга развиваются
явления фиброза и склероза. Элементы гемопоэза
определяются в виде отдельных мелких групп и пред�
ставлены небольшим числом мегакариоцитов, созре�
вающих гранулоцитов и эритрокариоцитов.

•  В терминальной стадии болезни развивается миело�
идная метаплазия костного мозга по типу либо ОМЛ,
либо — бластного криза ХМЛ с лейкемизацией пе�
риферической крови.

На секции обнаруживаются общее малокровие,
проявляющееся резкой бледностью кожи и сли�
зистых оболочек, истощение, геморрагические
проявления на коже, слизистых оболочках ЖКТ,
в ткани надпочечников. Выявляют сплено� и ге�
патомегалию, небольшое увеличение отдельных
групп лимфатических узлов. У больных, умер�
ших в терминальную стадию, гистологически в
печени, селезёнке и лимфатических узлах, на�
ряду с элементами экстрамедуллярного кроветво�
рения (всех трёх ростков), обнаруживают бласт�
ные элементы, идентифицируемые как
миелобласты.

ИИИИИДИОПАТИДИОПАТИДИОПАТИДИОПАТИДИОПАТИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ГЕМОРРАГИГЕМОРРАГИГЕМОРРАГИГЕМОРРАГИГЕМОРРАГИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ

ТРОМБОЦИТЕМИЯТРОМБОЦИТЕМИЯТРОМБОЦИТЕМИЯТРОМБОЦИТЕМИЯТРОМБОЦИТЕМИЯ

Идиопатический тромбоцитоз [МКБ: D47.3 Эс�
сенциальная (геморрагическая) тромбоцитемия;
OMIM *187950, дефект гена тромбопоэтина
THPO, 3q26.3–q27, ℜ ] — редкое хроническое
миелопролиферативное заболевание, при кото�
ром наблюдают резкое увеличение числа мега�
кариоцитов в костном мозге и как следствие —
чрезмерное количество тромбоцитов в перифе�
рической крови, превышающее норму в 4–10 раз
(1000–3000×109/л). Заболевание чаще встречает�
ся в возрасте 50 лет и старше, хотя отдельные
случаи зарегистрированы у молодых лиц. Дли�
тельность течения достигает 20 и более лет. В
клинической картине доминируют геморраги�

ческие и тромбоэмболические проявления. При�
чинами летальных исходов являются ишемичес�
кие инфаркты головного мозга и миокарда —
следствие тромбоза сосудов и профузные желу�
дочно�кишечные кровотечения.

•  Тромбоциты чаще неправильной формы с бахромчатыми
краями. Число лейкоцитов в периферической крови мо�
жет быть умеренно повышенным. Вследствие повтор�
ных геморрагий может развиваться гипохромная анемия.
Возникает парадоксальная ситуация: при высоком ко�
личественном содержании тромбоцитов в периферичес�
кой крови появляются повторные желудочно�кишеч�
ные и носовые кровотечения. Не исключено, что
геморрагии являются следствием ситуации, подобной
ДВС�синдрому.

•  В трепанобиоптатах: гиперплазия костного мозга за счёт
резкого увеличения количества атипичных крупных (не�
редко гигантских размеров) мегакариоцитов. Содержа�
ние эритрокариоцитов и созревающих гранулоцитов при�
ближается к норме. Количество жировых клеток заметно
снижено. Часто обнаруживают гемосидерофаги.

•  На секции обнаруживают множественные кровоизли�
яния в кожу, гематомы в мышцах, гемартрозы, вари�
козное расширение вен пищевода и желудка, желу�
дочно�кишечные кровотечения, геморрагии во
внутренние органы. Селезёнка, как правило, увели�
чена, с множеством инфарктов, масса её составляет
700–800 г. В случаях тромбоза селезёночной артерии
происходит атрофия ткани селезёнки, и масса её мо�
жет составлять лишь 10–15 г. На разрезе ткань селе�
зёнки бледно�розовая. Микроскопически в селезёнке
и области триад печени находят скопления мегакарио�
цитов в сочетании с гранулоцитами.

ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÈÅ ÑÈÑÒÅÌÍÛÅ
ËÈÌÔÎÏÐÎËÈÔÅÐÀÒÈÂÍÛÅ
ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß

К хроническим лимфопролиферативным забо�
леваниям отнесены ХЛЛ, болезнь Сезари, во�
лосато�клеточный лейкоз, миеломная болезнь,
макроглобулинемия Вальденстрёма и болезни
тяжёлых цепей.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ЛИМФОЛЕЙКОЗЛИМФОЛЕЙКОЗЛИМФОЛЕЙКОЗЛИМФОЛЕЙКОЗЛИМФОЛЕЙКОЗ

Морфологический субстрат ХЛЛ (МКБ: C91.1
Хронический лимфоцитарный лейкоз) — опухо�
левое разрастание зрелых лимфоцитов (в 85–97%
B�лимфоцитов). Хронический B�клеточный
лимфолейкоз (B�ХЛЛ) — опухоль из
СD5+�позитивных В�клеток, первично поража�
ющая костный мозг. Известно минимально два
различных типа B�ХЛЛ: B�ХЛЛ, субстратом ко�
торого являются клетки T�независимого пути
дифференцировки, и B�ХЛЛ, субстрат которого
— B�клетки памяти T�зависимого пути диффе�
ренцировки. ХЛЛ болеют лица в возрасте 45 лет
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и старше, в более молодом возрасте заболевание
встречается редко. Мужчины болеют в 2 раза
чаще женщин. Болезнь протекает 12 лет и бо�
лее. По течению ХЛЛ выделяют 2 стадии: раз�
вёрнутую (доброкачественную) и терминальную
(злокачественную). Терминальная стадия может
проявляться либо в форме острого лимфобласт�
ного криза, либо в форме лимфобластной лим�
фосаркомы.

•  Начало болезни незаметное, в крови определяется
лимфоцитоз 45–50%, по мере нарастания которого
возрастает и лейкоцитоз. При изготовлении мазка
крови часть лимфоцитов разрушается, различимы
только глыбки хроматина и ядрышки — тени Ботки�
на–Гумпрехта. Постепенно начинают увеличиваться
лимфатические узлы шейные, подмышечные, брюш�
ной полости, развивается спленомегалия.

•  В трепанобиоптатах уже в начале доброкачественной
стадии ХЛЛ обнаруживается выраженная диффуз�
но�очаговая и диффузная инфильтрация костного
мозга лимфоидными элементами типа малых лимфо�
цитов при умеренном числе созревающих грануло�
цитов, эритрокариоцитов и мегакариоцитов. Жиро�
вые клетки сохраняются в умеренном количестве.
Иногда встречаются множественные очаговые скоп�
ления лимфоцитов. При развёрнутой стадии ХЛЛ в
костном мозге выявляется диффузная инфильтра�
ция лимфоцитами со значительным уменьшением
содержания созревающих гранулоцитов, эритрока�
риоцитов и мегакариоцитов. Жировые клетки отсут�
ствуют. У больных ХЛЛ резко снижена иммунная
реактивность, поэтому они становятся восприимчи�
выми к различным инфекционным заболеваниям.

•  Причинами смерти больных ХЛЛ обычно являются
либо присоединившиеся инфекции (пневмонии, ту�
беркулёз), либо саркоматизация заболевания или
трансформация в острый лимфобластный лейкоз в
терминальной стадии.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически костный мозг плоских костей
серо�красный, сочный. Костная ткань хрупкая, так
как ХЛЛ свойственны деструктивные изменения
костей. Селезёнка увеличена в размере, масса её
колеблется от 280 г до 2100 г, нередко встречаются
ишемические инфаркты. На разрезе ткань селезён�
ки вишнёво�красная, даёт небольшой соскоб, ри�
сунок строения стёрт. Обращает внимание генера�
лизованное увеличение висцеральных и
периферических лимфатических узлов. Пакеты лим�
фатических узлов встречаются в брыжейке, пара�
аортально, в области бифуркации трахеи. Они не
спаяны между собой, мягкой консистенции, на раз�
резе — серые, сочные. Печень умеренно увеличе�
на, масса её составляет 2400�3000 г, на разрезе вид�
ны белесоватые точечные лейкозные инфильтраты
на фоне жировой дистрофии гепатоцитов.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Выявляется диффузная инфильтра�
ция костного мозга лимфоцитарными элементами.
В лимфатических узлах, селезёнке и миндалинах
рисунок стёрт, лимфоидные фолликулы отсутству�

ют из�за гиперплазии лимфоцитов. В печени (рис.
8�6 на вклейке) лимфоцитарные инфильтраты оп�
ределяются в области триад. Иногда лейкозные ин�
фильтраты обнаруживаются в строме коркового и
мозгового слоёв почек, в лёгких — перибронхиаль�
но.

•  В половине случаев ХЛЛ выявляют одну из анома�
лий: трисомию 12, делецию 11q, 13q, 14q, 6q, 16p.
При иммунофенотипировании, помимо общих Аг
В�лимфоцитов (CD79а, CD19, CD20 и CD22), опу�

холевые клетки экспрессируют Аг CD5 и CD23.

БББББОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬ СССССЕЗАРИЕЗАРИЕЗАРИЕЗАРИЕЗАРИ

Болезнь Сезари (МКБ: C84.1 Болезнь Сезари)
— разновидность ХЛЛ, связанная с
T�лимфоцитами. Её характерной особенностью
является лимфоцитарная инфильтрация дермы.
Лимфоциты при болезни Сезари крупнее обыч�
ных и выглядят как атипичные, имеют ядра не�
правильной формы, их цитоплазма базофильна.
Костный мозг вовлекается в патологический про�
цесс одновременно с кожными проявлениями.
Постепенно, но неуклонно возрастает процент
уродливых лимфоцитов в крови. Лимфоаденопа�
тия вследствие лейкозной инфильтрации быва�
ет умеренно выраженной. Увеличение селезён�
ки незначительно, её масса обычно не превышает
250–300 г, на разрезе серо�красная, со стёртым
рисунком, соскоба не даёт. Микроскопически
лейкозная инфильтрация выявляется в коже,
костном мозге, селезёнке, лимфатических узлах,
печени и почках. Лечение осуществляется при�
менением цитостатических ЛС и облучением
поражённых участков кожи. Средняя продолжи�
тельность жизни больных 5–6 лет. Причиной
смерти обычно является печёночно�почечная
недостаточность, как следствие прогрессирова�
ния заболевания с лейкозной инфильтрацией
этих органов.

ВВВВВОЛОЛОЛОЛОЛОСАОСАОСАОСАОСАТТТТТООООО�����КЛЕТКЛЕТКЛЕТКЛЕТКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙ ЛЕЙКОЗЛЕЙКОЗЛЕЙКОЗЛЕЙКОЗЛЕЙКОЗ

Волосато�клеточный лейкоз (МКБ: C91.4 Воло�
сато�клеточный лейкоз) — особая форма ХЛЛ,
характеризуется панцитопенией и наличием в
костном мозге и в периферической крови лим�
фоидных клеток с бахромчатой наружной мемб�
раной — «волосатых» клеток. Их ядра округлой
или овальной формы с гомогенным хроматином
и широким ободком бледно�розовой цитоплаз�
мы. «Волосатые» клетки преимущественно отно�
сятся к B�лимфоцитам. В отдельных случаях од�
новременно выявляются разрастания клеток,
сходных с моноцитами. В трепанобиоптатах

инна
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больных волосато�клеточным лейкозом на фоне
ретикулинового или коллагенового фиброза
стромы костного мозга выявляют его выражен�
ную диффузную инфильтрацию «волосатыми»
клетками. Характерно резкое уменьшение коли�
чества гранулоцитов, эритрокариоцитов и мега�
кариоцитов. В периферической крови лейкопе�
ния, глубокая тромбоцитопения и
нормохромная анемия. Отмечаются расстрой�
ства микроциркуляции. Селезёнка всегда увели�
чена и достигает массы 700–900 г, на разрезе —
красноватая, соскоба не даёт. При микроскопи�
ческом исследовании в ткани селезёнки выявля�
ются кровяные «озёра», выраженная инфильтра�
ция лейкозными «волосатыми» клетками,
наличествует огрубение стромы, отсутствуют
лимфоидные фолликулы. Лимфатические узлы
обычно не увеличены, изредка незначительно
увеличена печень. Причиной смерти являются
инфекционные осложнения, развитию которых
способствует гранулоцитопения, иногда причи�
ной смерти могут быть кровоизлияния в жизнен�
но важные органы, обусловленные тромбоцито�
пенией.

МММММИЕЛОМНАЯИЕЛОМНАЯИЕЛОМНАЯИЕЛОМНАЯИЕЛОМНАЯ БОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬ

Множественная плазмоцитома (миеломная бо�
лезнь; МКБ: C90 Множественная миелома и
злокачественные плазмоклеточные новообразо�
вания) характеризуется опухолевыми разраста�
ниями плазматических клеток в костном мозге с
развитием деструктивных изменений в костях и
расстройством синтеза Ig. Наряду с генерализо�
ванными плазмоцитомами, встречаются также
солитарные костномозговые и внекостномозго�
вые формы.

•  Для верификации диагноза множественной плазмо�
цитомы производят цитологическое изучение миело�
граммы в биопсийном материале, взятом из опухоле�
вых разрастаний костей или внекостных опухолевых
пролифератов. В миелограмме плазматические (мие�
ломные) клетки составляют от 15 до 90%. В биопта�
тах из опухолевых разрастаний или в трепанобиопта�
тах выявляются крупноочаговые или диффузные,
инфильтраты из плазматических клеток. В зависи�
мости от степени их зрелости выделяют плазмоци�
тарные, проплазмоцитарные и плазмобластные типы
множественной плазмоцитомы. Разрастания миелом�
ных клеток в костном мозге могут быть узловатыми,
узловато�диффузными и диффузными. Цитоплазма
этих клеток пиронинофильна, PAS�положительна. В
начальной стадии заболевания в костном мозге обыч�
но обнаруживаются множественные мелкоочаговые
скопления миеломных клеток на фоне умеренного
содержания элементов эритро�, лейко�, тромбоци�
топоэза. Закономерным признаком множественной
плазмоцитомы является наличие выраженного рас�

сасывания костной ткани (остеолиз). Характерны
множественные хромосомные нарушения: моносо�
мия хромосомы 13, трисомии хромосом 3, 5, 7, 9, 11,
15 и 19. Часто наблюдаются структурные наруше�
ния хромосомы 1, 14q32 (локус IgH) в 20–40% слу�
чаев; 11q13 (локус протоонкогена bcl1) в 20% случа�
ев, в основном это транслокация t(11;14)(q13;q32);
интерстициальные делеции 13q14 — в 15% случаев;
8q24 — в 10% случаев.

•  Причина смерти при множественной плазмоцитоме:
уремия, развивающаяся как следствие миеломной не�
фропатии с амилоидозом почек; пневмонии — ре�
зультат иммунодефицита и пропитывания альвеол
лёгких парапротеином; лёгочно�сердечная недоста�
точность; кровоизлияния в головной мозг в связи с
повышенной вязкостью крови. На секции: бледность
кожи и слизистых оболочек вследствие анемии, рез�
кая хрупкость и ломкость костей. В костях свода че�
репа просвечивают очаги деструкции костной ткани.
Нередко обнаруживаются переломы тел позвонков,
костей конечностей или рёбер. Почки обычно уве�
личены, бледные, с гладкой поверхностью. В отдель�
ных случаях наблюдается картина вторично смор�
щенной почки. Лимфатические узлы, селезёнка и
печень либо не увеличены, либо увеличены незна�
чительно вследствие инфильтрации миеломными
клетками. Костный мозг на разрезе серовато�крас�
ный, сочный. Разрастания миеломных клеток, кро�
ме костного мозга, обычно обнаруживаются в селе�
зёнке, лимфатических узлах, печени, реже — по ходу

ЖКТ.

МММММАКРОГЛОБУЛИНЕМИЯАКРОГЛОБУЛИНЕМИЯАКРОГЛОБУЛИНЕМИЯАКРОГЛОБУЛИНЕМИЯАКРОГЛОБУЛИНЕМИЯ

ВВВВВАЛЬДЕНСТРАЛЬДЕНСТРАЛЬДЕНСТРАЛЬДЕНСТРАЛЬДЕНСТРЕЕЕЕЕМАМАМАМАМА

Макроглобулинемия Вальденстрёма (МКБ:
C88.0 Макроглобулинемия Вальденстрёма,
OMIM *153600, ℜ ) — парапротеинемический ге�
мобластоз — встречается у пожилых, чаще у жен�
щин. Сущность заболевания состоит в том, что
патологически изменённые лимфоидные эле�
менты продуцируют повышенное количество
IgM (макроглобулина), что обусловливает чрез�
мерное его содержание в сыворотке крови. Забо�
левание проявляется слабостью, похуданием,
потерей аппетита, повышенной чувствительно�
стью к холоду, снижением зрения, иногда отме�
чаются мио� и артропатии. Нередко у больных
возникают кровотечения из носа и дёсен, гемор�
рагии в коже. В крови часто выявляют нормох�
ромную анемию, небольшой лейкоцитоз с лим�
фоцитозом. Резко ускорена СОЭ (до 50–75 мм/
ч). В стернальном пунктате (миелограмме) до
50–75% составляют лимфоидные клетки с при�
знаками плазматизации. В трепанобиоптатах об�
наруживают гиперплазию костного мозга за счёт
крупноочаговых или диффузных разрастаний
лимфоидных клеток с плазматизацией. Иногда
встречаются белковые флокуляты. Элементы
нормального гемопоэза уменьшены. Костная
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ткань обычно не изменена. Электрофоретичес�
ки в сыворотке крови выявляют гипермакрогло�
булинемию типа IgM с молекулярной массой
900000 и более с константой седиментации 19S.

Причины смерти: присоединяющиеся инфекци�
онные заболевания, так как при макроглобули�
немии Вальденстрёма имеют место дефицит
нормальных Ig, а также почечная недостаточ�
ность в связи с нарушениями микроциркуляции
и клубочковой фильтрации. На секции, кроме
анемизации, обнаруживают умеренное увеличе�
ние лимфатических узлов, селезёнки и печени.
Костный мозг плоских костей тёмно�красный,
сочный. Микроскопически выявляется диффузная
инфильтрация лимфоплазмоцитарными клетками
костного мозга плоских костей, селезёнки, лимфа�
тических узлов, печени, почек, ткани лёгких, иног�
да миокарда и других органов.

БББББОЛЕЗНИОЛЕЗНИОЛЕЗНИОЛЕЗНИОЛЕЗНИ ТЯЖТЯЖТЯЖТЯЖТЯЖЕЕЕЕЕЛЫХЛЫХЛЫХЛЫХЛЫХ ЦЕПЕЙЦЕПЕЙЦЕПЕЙЦЕПЕЙЦЕПЕЙ

Болезни тяжёлых цепей (МКБ: C88.1 Болезнь
альфа�тяжёлых цепей, C88.2 Болезнь гамма�тя�
жёлых цепей) — хроническое лимфопролифера�
тивное заболевание, при котором отмечается
инфильтрация костного мозга лимфоцитоподоб�
ными клетками типа B�лимфоцитов, синтезиру�
ющими неполноценные Ig, представленные фраг�
ментами тяжёлых цепей. Патологический белок
(парапротеин) содержится в крови и моче. В его
составе найдены неполноценные частицы тяжё�
лых цепей γ, α  и µ. Поэтому выделяют болезни
тяжёлых цепей: γ (болезнь Франклина), α  и µ.
Эти заболевания встречаются редко. Болеют
чаще мужчины в возрасте от 15 до 70 лет. Про�
должительность заболевания около 5 лет.

Больные отмечают слабость и повышение темпера�
туры. В крови выявляют умеренную нормохромную
анемию, лейкопению с лимфоцитозом и эозино�
филией, тромбоцитопению. В костном мозге об�
наруживаются лимфоцитарные инфильтраты с при�
месью плазматических клеток. Характерными
признаками болезни тяжёлых цепей являются ге�
нерализованная лимфоаденопатия, сплено� и гепа�
томегалия. Микроскопически в этих органах опре�
деляются лимфоплазмоцитарные инфильтраты.
Диагноз устанавливают с помощью электрофореза
сыворотки крови и мочи. Наиболее частой причи�
ной смерти являются пневмония или септицемия,
развивающиеся вследствие иммунодефицита.

ËÈÌÔÎÌÛ*
Различают неходжкенские злокачественные лимфо�
мы (лимфосаркомы) и ходжкенские (лимфограну�
лематоз) лимфомы. Существует множество класси�
фикаций лимфом (например, пересмотренная
Европейско�Американская классификация лимфо�
идных опухолей REAL), но из практических сооб�
ражений лучше пользоваться упрощённым вариан�
том классификации ВОЗ, а вместо термина
«злокачественная лимфома» мы будем применять
термин «лимфосаркома» как наиболее понятный
для клиницистов.

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статья «Классификация

REAL».

Ëèìôîñàðêîìû
Лимфосаркомы (МКБ: C85.0 Лимфосаркома) —
группа злокачественных опухолей, исходящих из
лимфоидной ткани. Они встречаются в любом воз�
расте, включая ранний детский, чаще у лиц мужс�
кого пола. Первично поражаются периферические
или висцеральные лимфатические узлы; несколько
реже — селезёнка, миндалины; изредка — тимус,
ЖКТ, подслизистые оболочки дыхательных путей,
кожа, мягкие ткани. Метастазы могут выявляться в
любом органе или ткани. Ранние метастазы обна�
руживаются в костном мозге, и опухолевые клетки
появляются в периферической крови (лейкемиза�
ция лимфосаркомы).

Дифференциальная диагностика между лимфосаркомами
и лейкозами состоит в том, что на ранних стадиях течения
лимфосаркомы костный мозг остаётся интактным, а мие�
лограмма и гемограмма нормальные, в то время как при
лейкозах изначально патологический процесс начинается
с костного мозга, поэтому в гемо� и миелограммах обнару�
живаются изменения, характерные для различных форм
лейкозов.

В зависимости от клеточного состава опухолевых пролифе�
ратов (согласно классификации ВОЗ) различают лимфоци�
тарную, лимфоплазмоцитарную, пролимфоцитарную, лим�
фобластную, иммунобластную лимфосаркомы, опухоль
Беркитта, грибовидный микоз. В зависимости от характе�
ра опухолевого роста выделяют нодулярные и диффуз�
ные лимфосаркомы.

НННННОДУЛЯРНАЯОДУЛЯРНАЯОДУЛЯРНАЯОДУЛЯРНАЯОДУЛЯРНАЯ ЛИМФОСАРКОМАЛИМФОСАРКОМАЛИМФОСАРКОМАЛИМФОСАРКОМАЛИМФОСАРКОМА

Нодулярная лимфосаркома [гигантофолликуляр�
ная, болезнь Брилла–Симмерса; МКБ: C82 Фол�
ликулярная [нодулярная] неходжкенская лимфома]
представлена разрастанием в лимфатических узлах

* Автор раздела «Лимфомы» — В.М. Попов.
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лимфоидных элементов, формирующих в корко�
вом и мозговом слоях большие псевдофолликулы
с крупными реактивными центрами. Цитологи�
чески это В�лимфоидные клетки типа пролим�
фоцитов с расщеплёнными ядрами и узким обод�
ком цитоплазмы. Выявляются также
лимфобласты. Происходит стирание структуры
лимфатических узлов. Клеточный состав фолли�
кулов мономорфный, фагоцитоз отсутствует, кра�
евые и промежуточные синусы неразличимы. Ча�
сто наблюдается инфильтрация опухолевыми
клетками капсулы лимфатического узла и окру�
жающей клетчатки. С течением времени нодуляр�
ная лимфосаркома трансформируется в диффуз�
ную лимфосаркому.

Нодулярную лимфосаркому дифференцируют с реак�
тивными лимфаденитами, сопровождающимися фолли�
кулярной гиперплазией, особенно часто встречающей�
ся в детском возрасте. При реактивных лимфаденитах
фолликулы имеют различные размеры и форму, распо�
ложены преимущественно в корковом слое лимфати�
ческого узла, хорошо контурированы. В реактивных
центрах нередко обнаруживается фагоцитоз. Краевые и
промежуточные синусы лимфатических узлов расшире�
ны, обычно заполнены слущенными клетками ретику�
лоэндотелия с примесью палочко� и сегментоядерных
лейкоцитов, плазматических клеток. При болезни ко�
шачьих царапин в лимфатических узлах обнаруживают
множественные центрофолликулярные микроабсцессы,
а при иерсиниозе (псевдотуберкулёзе) — многочислен�
ные центрофолликулярные некрозы.

ЛЛЛЛЛИМФОСАРКОМАИМФОСАРКОМАИМФОСАРКОМАИМФОСАРКОМАИМФОСАРКОМА ДИФФУЗНАЯДИФФУЗНАЯДИФФУЗНАЯДИФФУЗНАЯДИФФУЗНАЯ

Диффузная лимфосаркома (МКБ: C83 Диффуз�
ная неходжкенская лимфома) включает несколь�
ко цитоморфологических вариантов [C83.0 Не�
ходжкенская лимфома мелкоклеточная
(диффузная), C83.1 Неходжкенская лимфома
мелкоклеточная с расщеплёнными ядрами (диф�
фузная), C83.2 Неходжкенская лимфома смешан�
ная мелко� и крупноклеточная (диффузная),
C83.3 Неходжкенская лимфома крупноклеточная
(диффузная)]. Считается, что лимфоцитарная и
пролимфоцитарная лимфосаркомы происходят
из B�лимфоцитов, а лимфобластные лимфосар�
комы (особенно состоящие из лимфобластов с пе�
рекрученными ядрами) развиваются из Т�клеток.

•  ЛимфоцитарнаяЛимфоцитарнаяЛимфоцитарнаяЛимфоцитарнаяЛимфоцитарная лимфосаркомалимфосаркомалимфосаркомалимфосаркомалимфосаркома характеризуется раз�
растанием опухолевых клеток, идентичных малым и
средним лимфоцитам. Лимфоидные элементы при
лимфоцитарной лимфосаркоме имеют небольшие раз�
меры, ядра их округлой формы с умеренным содер�
жанием хроматина и узким ободком цитоплазмы. Вско�
ре после начала заболевания наблюдаются метастазы
лимфоцитарной лимфосаркомы в костный мозг в виде
множественных мелко� или крупноочаговых разрас�
таний лимфоцитов (лейкемизация). Отсутствие в на�
чале заболевания лимфоцитарной инфильтрации ко�

стного мозга, нормальный клеточный состав в миело�
и гемограммах позволяют дифференцировать лимфо�
цитарную лимфосаркому от ХЛЛ.

•  ЛимфоплазмоцитарнаяЛимфоплазмоцитарнаяЛимфоплазмоцитарнаяЛимфоплазмоцитарнаяЛимфоплазмоцитарная лимфосаркомалимфосаркомалимфосаркомалимфосаркомалимфосаркома. Опухолевые
разрастания представлены массивными скоплениями
лимфоцитов с примесью плазматических клеток и лим�
фоидных элементов с явлениями плазматизации. Ана�
логичный клеточный состав наблюдается при макро�
глобулинемии Вальденстрёма и болезни тяжёлых
цепей. Дифференциально�диагностическим критери�
ем в таких случаях является исследование миелограм�
мы и трепанобиоптата костного мозга, в которых не
обнаруживают каких�либо отклонений от нормы (ко�
стный мозг интактный в начальных стадиях лимфо�
саркомы). С течением времени лимфоплазмоцитар�
ная лимфосаркома может трансформироваться в
иммунобластную лимфосаркому, в патологический
процесс вовлекается костный мозг, и происходит лей�
кемизация процесса. Это обусловливает необходи�
мость проведения иммунологических исследований
сывороточных белков крови с целью установления
трансформации процесса в макроглобулинемию Валь�
денстрёма или в другие формы иммунных заболева�
ний.

•  ПролимфоцитарнаяПролимфоцитарнаяПролимфоцитарнаяПролимфоцитарнаяПролимфоцитарная лимфосаркомалимфосаркомалимфосаркомалимфосаркомалимфосаркома. Популяция опу�
холевых клеток представлена диффузными разраста�
ниями пролимфоцитов, более крупных, чем лимфо�
циты. Ядра пролимфоцитов округлой или овальной
формы, могут встречаться расщеплённые ядра с рав�
номерным распределением хроматина, содержание
которого меньше, чем у лимфоцитов. Цитоплазма име�
ет вид неравномерного эозинофильного ободка.

•  ЛимфобластнаяЛимфобластнаяЛимфобластнаяЛимфобластнаяЛимфобластная лимфосаркомалимфосаркомалимфосаркомалимфосаркомалимфосаркома [МКБ: C83.5 Неход�
жкенская лимфома лимфобластная (диффузная)].
Злокачественная опухоль лимфоидной ткани, состо�
ящая из разрастания макро� или микролимфоблас�
тов, их ядра могут иметь разнообразную форму: фес�
тончатую, бобовидную, с наличием глубоких
бухтообразных вдавлений, лапчатости. Встречаются
лимфобласты с перекрученными ядрами, которые
чаще наблюдаются у детей. Хроматин ядер имеет не�
жно�сетчатое, рыхлое строение. Ядро содержит 1–3
крупных ядрышка. Ядерно�цитоплазматическое от�
ношение у большинства лимфобластов высокое (сдви�
нуто в сторону ядра), у небольшой части бластов —
среднее (площадь ядра и цитоплазмы приблизитель�
но одинакова). Лимфобласты аналогичны наблюдае�
мым при остром лимфобластном лейкозе. В отличие
от последнего, при лимфобластной лимфосаркоме на
ранних стадиях в патологический процесс не вовлека�
ется костный мозг.

•  ИммунобластнаяИммунобластнаяИммунобластнаяИммунобластнаяИммунобластная лимфосаркомалимфосаркомалимфосаркомалимфосаркомалимфосаркома [МКБ: C83.4 Неход�
жкенская лимфома иммунобластная (диффузная)].
Высокозлокачественная опухоль лимфатической сис�
темы с диффузным характером роста, морфоцитоло�
гическим субстратом которой являются разрастания
иммунобластов — крупных лимфоидных клеток с ба�
зофильной (пиронинофильной) вакуолизированной
цитоплазмой. Ядра этих клеток крупные, неправиль�
ной формы, скудны хроматином, часто содержат
ядрышки. Иммунобласты отличаются резко выражен�
ным полиморфизмом. Иммунобластные лимфосарко�
мы могут иметь В� и Т�лимфоидное происхождение.
Опухоль встречается преимущественно у пожилых
людей.
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•  ОпухольОпухольОпухольОпухольОпухоль БеркиттаБеркиттаБеркиттаБеркиттаБеркитта (Беркитта лимфосаркома, лимфо�
ма африканская; МКБ: C83.7 Опухоль Беркитта).
Злокачественная лимфома с преимущественной лока�
лизацией вне лимфатических узлов (верхняя челюсть,
почки, яичники). Мальчики болеют в 2 раза чаще дево�
чек. В России случаев заболевания лимфомой Беркитта
не зарегистрировано.

Основным клеточным субстратом опухоли Беркитта яв�
ляется низкодифференцированная лимфоидная клет�
ка типа лимфобласта, поэтому опухоль Беркитта при�
ближается к группе В�лимфобластных лимфосарком.
Ядра этих клеток имеют круглую, овальную или не�
правильную форму с мелкозернистым распределени�
ем хроматина. Клетки содержат узкий ободок базо�
фильной (пиронинофильной) цитоплазмы. Среди
лимфобластных элементов имеется множество круп�
ных вакуолизированных гистиоцитов. Сочетание лим�
фобластов с вкраплениями макрофагов микроскопи�
чески создаёт картину «звёздного неба».

•  ГГГГГрибовидныйрибовидныйрибовидныйрибовидныйрибовидный микозмикозмикозмикозмикоз (МКБ: C84.0 Грибовидный микоз,
см. главу 25).

Ëèìôîãðàíóëåìàòîç
Болезнь Ходжкена (МКБ: C81 Болезнь Ходж�
кена [лимфогранулематоз]) — злокачественное
неопластическое заболевание лимфоидной тка�
ни с формированием лимфогранулём. Основу
опухолевого процесса составляют гигантские
клетки Березовского–Рид–Штернберга (рис. п13
на вклейке). Они бывают одноядерными, дву�
ядерными и многоядерными. Ядра одноядер�
ных клеток большие, овоидной формы с втя�
жением в центре ядра, умеренным содержанием
хроматина, с одним или двумя крупными яд�
рышками. Цитоплазма в виде широкого обод�
ка. В двуядерных гигантских клетках ядра про�
тивостоят друг другу («целующиеся ядра»),
имеются втяжения в центре и крупные ядрыш�
ки. Цитоплазма широкая, слегка эозинофиль�
ная. В многоядерных гигантских клетках Бе�
резовского–Штернберга среди обильной
цитоплазмы ядра располагаются в виде полу�
круга или образуют очаговые скопления, тесно
прилегающие друг к другу. Диагностическими
также являются одно�, двух� и многоядерные
гигантские клетки с оптически пустой цитоп�
лазмой. Это так называемые «лакунарные
клетки» — разновидность клеток Березовско�
го–Штернберга. Они являются следствием
фиксации материала в 10% растворе форма�
лина. При других видах фиксации материала
(в жидкости Карнуа и др.) такие клетки не
обнаруживаются.

Лимфогранулематоз встречается в любом воз�
расте, чаще у мужчин. Первые клинические
признаки заболевания — увеличение одного из
лимфатических узлов, чаще шейного. Изначально

лимфогранулематоз может развиваться в любом
органе, где имеются скопления лимфоцитов (селе�
зёнка, миндалины, вилочковая железа, ЖКТ и т.д.).
Больные жалуются на повышение температуры,
кожный зуд, ночные поты, похудание. В крови ус�
корение СОЭ, нейтрофильный лейкоцитоз, лим�
фоцитопения.

Выделяют 4 гистологических варианта заболевания:
лимфоидного преобладания, нодулярного склеро�
за, смешанно�клеточный, лимфоидного истоще�
ния (ретикулярно�клеточный и диффузный фиб�
роз).

ЛимфоидноеЛимфоидноеЛимфоидноеЛимфоидноеЛимфоидное преобладаниепреобладаниепреобладаниепреобладаниепреобладание (МКБ: C81.0 Болезнь Ходж�
кена, лимфоидное преобладание). В лимфатических
узлах выраженная гиперплазия лимфоцитов с возмож�
ной небольшой примесью гистиоцитарных клеток и
немногочисленными диагностическими клетками Бе�
резовского–Штернберга либо лакунарными клетками.

НодулярныйНодулярныйНодулярныйНодулярныйНодулярный склерозсклерозсклерозсклерозсклероз (МКБ: C81.1 Болезнь Ходжкена,
нодулярный склероз). В лимфатическом узле разрас�
тание соединительной ткани в виде тяжей. Ткань лим�
фатического узла становится дольчатой (узловатой).
Внутри этих своеобразных узлов содержатся лимфо�
циты, эозинофильные и нейтрофильные сегменто�
ядерные лейкоциты, гистиоциты и плазматические
клетки. Как правило, в большом количестве выявля�
ются гигантские клетки Березовского–Штернберга
или лакунарные клетки.

Смешанно�клеточныйСмешанно�клеточныйСмешанно�клеточныйСмешанно�клеточныйСмешанно�клеточный (классическийклассическийклассическийклассическийклассический) вариантвариантвариантвариантвариант (МКБ:
C81.2 Болезнь Ходжкена, смешанно�клеточный вари�
ант). В ткани лимфатического узла определяются очаги
некроза и участки склероза. На фоне значительного
числа сохранённых лимфоцитов имеются большие
скопления эозинофильных и нейтрофильных сегмен�
тоядерных лейкоцитов, плазматических клеток, гис�
тиоцитов, многочисленные гигантские клетки Бере�
зовского–Штернберга (рис. 8�7 на вклейке).

ЛимфоидноеЛимфоидноеЛимфоидноеЛимфоидноеЛимфоидное истощениеистощениеистощениеистощениеистощение (МКБ: C81.3 Болезнь Ходжке�
на, лимфоидное истощение) — ретикулярно�клеточ�
ный тип (саркома Ходжкена) — характеризуется со�
держанием в лимфатических узлах малого количества
лимфоцитов и диффузными разрастаниями атипич�
ных, полиморфных ретикулярных клеток, инфильт�
рирующих стенки кровеносных сосудов, капсулы лим�
фатических узлов и нередко выходящих за пределы
капсул. Диагностические гигантские клетки Березов�
ского–Штернберга обычно обнаруживаются в боль�
шом количестве.

ДиффузныйДиффузныйДиффузныйДиффузныйДиффузный склерозсклерозсклерозсклерозсклероз (МКБ: C81.7 Другие формы болез�
ни Ходжкена). Основная часть лимфатического узла
занята фиброзной соединительной тканью. И лишь в
виде очаговых скоплений выявляются лимфоциты,
эозинофилы, нейтрофильные гранулоциты, плазма�
тические клетки. Гигантские клетки Березовского–
Штернберга единичные, их необходимо тщательно
искать.

Описанные гистологические варианты лимфо�
гранулематоза не являются стабильными, зас�
тывшими. На протяжении заболевания у одного и

Text

Text
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того же больного при проведении повторных био�
псий лимфатических узлов могут определяться раз�
личные гистологические варианты лимфогрануле�
матоза, причём процесс трансформации идёт от
более доброкачественных к злокачественным вари�
антам лимфогранулематоза. Следует особо подчер�
кнуть, что исследование биопсии поражённого
лимфатического узла должно производиться до
проведения лучевой или химиотерапии, так как под
их воздействием в первую очередь погибают диаг�
ностические опухолевые клетки Березов�
ского–Штернберга. В таких случаях диагноз
лимфогранулематоза становится практически
невозможным.

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статья «Классификация
лимфогранулематоза по системе Энн Арбор».

ÀÍÅÌÈÈ*
Картина периферической крови, данные миелог�
раммы и гистологического исследования отра�
жают состояние кроветворной ткани. Последнее
позволяет оценить структурные компоненты ко�
стного мозга, включая и костные балки. В норме
соотношение жирового и деятельного костного
мозга у взрослых примерно 1:1, но изменяется с
возрастом, когда жировые клетки начинают пре�
обладать над ядросодержащими элементами, и,
наоборот, число жировых клеток у молодых
субъектов может быть меньше. Среди клеток ге�
мопоэза преобладают элементы гранулоцитарно�
го ростка, представленные преимущественно
зрелыми и вызревающими генерациями (грану�
лоциты, метамиелоциты, и миелоциты). Соот�
ношение миелоидных и эритроидных клеток со�
ставляет 3:1.  Среди клеток эритропоэза
доминируют полихроматофильные и ортохрома�
тофильные эритро� и нормобласты.

Основная функция эритроцитов — транспорт
кислорода к тканям — нарушается при умень�
шении числа эритроцитов, что ведёт к появле�
нию недостаточной концентрации Hb в крови.
Снижение уровня эритроцитов и Hb в перифе�
рической крови и является анемией. Она может
быть острой, если обусловлена кровопотерей,
или иметь хроническое течение.

О с т р а яО с т р а яО с т р а яО с т р а яО с т р а я а н е м и яа н е м и яа н е м и яа н е м и яа н е м и я обусловлена острой кровопотерей
вследствие внутреннего или наружного кровотечения.
Это приводит к резкому уменьшению оксигенации тка�
ней организма, что, в свою очередь, ведёт к повышен�
ной выработке эритропоэтина, стимулирующего эрит�
ропоэз. В костном мозге при этом наблюдается
значительная пролиферация клеток эритроидного

ряда, носящая регенераторный характер. Эти клетки
начинают преобладать над остальными, при этом сре�
ди элементов гранулоцитопоэза не находят сдвига в
сторону незрелых форм. Количество мегакариоцитов
может быть увеличено, а отдельные из этих клеток
могут быть диспластически изменены. Нормализация
показателей периферической крови после восполне�
ния кровопотери наблюдается примерно через 48–72
часа.

ХроническаяХроническаяХроническаяХроническаяХроническая анемияанемияанемияанемияанемия. Причины хронических анеми�
ческих состояний: нарушение выработки эритроцитов
и Hb в костном мозге, повышенное разрушение эрит�
роцитов в циркуляторном русле, хроническая крово�
потеря.

††††† Разрушение эритроцитов в сосудистом русле мо�
жет быть обусловлено разными факторами, ко�
торые можно подразделить на внутриэритроци�
тарные (недостаточность ряда ферментов, дефект
синтеза Hb, нестабильность мембраны эритроци�
та) и внеэритроцитарные, среди которых главную
роль играют иммуноопосредованный гемолиз и
недостаточность факторов, регулирующих эрит�
ропоэз (эритропоэтин, нарушения в обмене же�
леза, комплемента и др.).

††††† Анемии, обусловленные хронической кровопо�
терей, подразделяют на врождённые и приобре�
тённые.

††††† В костном мозге анемическому синдрому соот�
ветствуют 2 противоположных состояния: гипо�
и аплазия кроветворной ткани и гиперпластичес�
кие изменения в ней.

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Гемопоэз», «Ге�
моглобин», «Эритроциты патологические».

АААААНЕМИИНЕМИИНЕМИИНЕМИИНЕМИИ ВРОЖДВРОЖДВРОЖДВРОЖДВРОЖДЕЕЕЕЕННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕ

Среди врождённых анемий, всегда связанных с повы�
шенным разрушением эритроцитов в сосудистом рус�
ле, т.е. относящихся к гемолитическим, выделяют ане�
мии, связанные с дефектностью мембран эритроцитов,
нарушениями в синтезе ферментов или цепей Hb. Наи�
более часто встречающиеся формы врождённых ане�
мий, обусловленных дефектностью внутриэритроци�
тарных факторов, имеют во многом сходную
морфологию, и нозологическая их верификация осно�
вывается на клинико�лабораторных данных.

ВрождённаяВрождённаяВрождённаяВрождённаяВрождённая микросфероцитарнаямикросфероцитарнаямикросфероцитарнаямикросфероцитарнаямикросфероцитарная анемияанемияанемияанемияанемия
(МКБ: D58.0 Наследственный сфероцитоз) —
аутосомно�доминантное заболевание, отличи�
тельной морфологической особенностью кото�
рого является дефект мембраны эритроцитов.
При этом эритроциты приобретают сфероидную
форму, утрачивают способность к деформации,
быстро разрушаются из�за нестабильности спек�
трина эритроцитарной мембраны и повышенно
секвестрируются в селезёнке, что обусловливает
увеличение её размеров.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Накопление эритроцитов в селезёнке в зна�
чительной мере связано со сложностями выхода этих
клеток из венозных синусов пульпарных тяжей в* Авторы раздела «Анемии» — Г.А. Франк и Е.Н. Гласко.
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общециркуляторное русло из�за сниженной способ�
ности к деформации и изменений pH вследствие на�
копления молочной кислоты. Спленэктомия при этом
заболевании не устраняет сфероцитоза, но операцией
ликвидируется массивный очаг секвестрации эритро�
цитов, что приводит к частичной коррекции анемии.
Картина костного мозга характеризуется гиперплазией
кроветворной ткани, преимущественно за счёт клеток
эритроидного ряда, без нарушений в клетках двух дру�
гих линий гемопоэза. Элементы эритроидного ряда в
костном мозге представлены нормо� и эритробласта�
ми, нередко имеют место отложения вне� и внутри�
клеточного гемосидерина. Выраженная гиперплазия
клеток эритроидного ряда нередко приводит к истон�
чению костных структур и репаративному остеогенезу.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Для врождённой микросфероцитарной
анемии характерна увеличенная и резко полнокровная
селезёнка. При микроскопическом исследовании чис�
ло фолликулов уменьшено, они, как правило, не со�
держат реактивных центров и представлены относи�
тельно небольшими скоплениями малых лимфоцитов
вокруг центральных артерий. Обращают внимание рез�
кое полнокровие красной пульпы, расширение просве�
тов синусов, выполненных как цельными, так и гемо�
лизированными эритроцитами, незначительная
клеточность пульпарных тяжей, нередки отложения
гемосидерина. В биоптатах печени имеет место распро�
странённый гемосидероз с отложением содержащего
железо пигмента как в эндотелиоцитах, так и в гепато�
цитах.

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: рисунок п14 на вклейке.

ФерментопатииФерментопатииФерментопатииФерментопатииФерментопатии. Гемолитическая анемия часто
встречается среди анемий, обусловленных фермен�
топатиями (особенно при дефектах гена глюкозо�
�6�фосфатдегидрогеназы).

Наибольшее значение имеет средиземноморская анемия
(МКБ: D55.0 Анемия вследствие недостаточности глю�
козо�6�фосфатдегидрогеназы [Г�6�ФД]), диагностиру�
емая у миллионов больных. Гемолитические кризы про�
воцируют приём некоторых ЛС, преимущественно
оксидантов, а также употребление в пищу или вдыха�
ние пыльцы конских бобов (отсюда термин «фавизм»).
Ген фермента находится в Х�хромосоме, поэтому среди
пациентов преобладают лица мужского пола, гетерози�
готная форма характерна для женщин и протекает лег�
че. Накопление дефектных эритроцитов происходит в
селезёнке, где они подвергаются фагоцитозу. Разруше�
ние эритроцитов в кровеносном русле вызывает повы�
шенную выработку этих клеток в костном мозге. Та
или иная степень гиперплазии кроветворной ткани за
счёт клеток эритроидного ряда всегда имеет место при
недостаточности глюкозо�6�фосфатдегидрогеназы.

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статья «Недостаточность
ферментов» (не менее 30 ферментопатий, приводящих
к развитию анемий, преимущественно гемолитических).

ГГГГГЕМОГЛОБИНОПАТИИЕМОГЛОБИНОПАТИИЕМОГЛОБИНОПАТИИЕМОГЛОБИНОПАТИИЕМОГЛОБИНОПАТИИ

Анемии, связанные с гемоглобинопатиями (МКБ:
D58.2 Другие гемоглобинопатии), т.е. наследственным

нарушением синтеза одной из цепей Hb, имеют широ�
кое распространение в афро�азиатском регионе. Наи�
более часто встречающиеся среди них — анемии, обус�
ловленные нарушением синтеза β�цепей Hb —
талассемия и серповидно�клеточная анемия.

СССССерповидно�клеточнаяерповидно�клеточнаяерповидно�клеточнаяерповидно�клеточнаяерповидно�клеточная анемияанемияанемияанемияанемия (МКБ: D57 Сер�
повидно�клеточные нарушения). Причиной за�
болевания является образование HbS в резуль�
тате дефектов гена HBB (OMIM *141900, 11p15.5,
классическая мутация: HbS образуется в резуль�
тате замены валина на глутаминовую кислоту в
положении 6 β�цепи молекулы Hb, описаны и
другие мутации, ℜ ). В венозном русле HbS по�
лимеризуется с формированием длинных цепей,
изменяющих форму эритроцитов (они становят�
ся серповидными, рис. п4 на вклейке).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Полимеризация HbS в эритроците приво�
дит к уменьшению уровня нормального Hb, потере
калия и воды и избытку кальция. При этом происхо�
дит деформация эритроцитов, и при незначительной
гиперосмолярности — склеивание этих клеток и фор�
мирование эритроцитарных тромбов в микроцирку�
ляторном русле. Микроваскулярная окклюзия во
многом определяет клинические проявления серпо�
видно�клеточной анемии. Повышенное разрушение
эритроцитов, формирование эритроцитарных тром�
бов приводят к гиперплазии кроветворной ткани пре�
имущественно за счёт нормобластов. При выражен�
ном и длительном анемическом синдроме возможно
экстрамедуллярное кроветворение в селезёнке, пе�
чени и других органах.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Масса селезёнки, как правило, значи�
тельно увеличена. Микроскопически она характери�
зуется резким полнокровием, сохранностью белой
пульпы, образованием так называемых склеропигмен�
тных узлов (Ганди�Гамна), что связано с тканевой
гипоксией, значительной макрофагальной реакцией.
Нередко обнаруживается тромбоз сосудов мелкого и
среднего калибров. Тромбообразование отмечается
и в других органах, в частности в лёгких, а повышен�
ное разрушение Hb способствует развитию желчека�
менной болезни.

ТТТТТалассемииалассемииалассемииалассемииалассемии (МКБ: D56 Талассемия; рис. п15 на
вклейке) — группа наследственных гемолитичес�
ких анемий (гипохромных и микроцитарных),
обусловленных укорочением или отсутствием
синтеза β�глобиновых цепей Hb. Тип нарушен�
ной цепи определяет тяжесть заболевания. Та�
лассемии распространены в странах Средизем�
номорья, в Юго�Восточной Азии, Африке, в
Азербайджане, Грузии, Дагестане, Туркмении,
Узбекистане. Клинически подразделяются на
большую талассемию, обычно тяжело протека�
ющую и соответствующую гомозиготному состо�
янию, и малую талассемию, нередко бессимп�
томную и отличающуюся гетерозиготностью.

Text

Text

Text
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ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Избыток непарных глобиновых цепей Hb
индуцирует образование нерастворимых тетрамеров,
абсорбирующихся на мембранах эритроцитов и по�
вреждающих их. Изменённая мембрана делает эрит�
роидные клетки мишенями для собственных фаго�
цитов. Гомозиготная талассемия проявляется с
раннего детства. Массивное разрушение эритроци�
тов происходит не только в кровеносном русле, но и
— вследствие изменений в метаболизме железа и тка�
невой гипоксии — в костном мозге.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Кроветворная ткань резко гиперпластич�
на за счёт клеток эритроидного ряда, при этом зна�
чительная их часть представлена ранними эритроид�
ными предшественниками. Эти клетки, а также
эритро� и нормобласты нередко гибнут в костном
мозге, что является показателем неэффективного
эритропоэза. Выраженная тканевая гипоксия сопро�
вождается резкой резорбцией костных структур, а
также патологическим остеозом, особенно в лобной
и челюстной костях. Дефектные эритроциты акку�
мулируются в селезёнке, обусловливая спленомега�
лию. В свою очередь, увеличение размеров селезён�
ки способствует более длительной экспозиции в ней
эритроцитов и их разрушению. Печень обычно уве�
личена, в ней имеет место гемосидероз, нередко за�
канчивающийся гемохроматозом. Постоянные ле�
чебные гемотрансфузии и разрушение собственных
эритроцитов ведёт к распространённому гемосиде�
розу, изменениям в жизненноважных органах, не�
редко служащих причиной смерти этих больных. При
малой талассемии все симптомы существенно менее
выражены. В костном мозге отмечается умеренная
эритроидная гиперплазия, поскольку продолжитель�
ность жизни эритроцитов приближается к норме.

ПППППРИОБРРИОБРРИОБРРИОБРРИОБРЕЕЕЕЕТЕННЫЕТЕННЫЕТЕННЫЕТЕННЫЕТЕННЫЕ ГЕМОЛИТИГЕМОЛИТИГЕМОЛИТИГЕМОЛИТИГЕМОЛИТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ АНЕМИИАНЕМИИАНЕМИИАНЕМИИАНЕМИИ

Приобрётенные гемолитические анемии (МКБ: D59
Приобретённая гемолитическая анемия) могут быть
первичными, или идиопатическими, и вторичными, ос�
ложняющими хронические лимфопролиферативные
заболевания, СКВ, опухоли и др., а также возникаю�
щими при непереносимости некоторых ЛС. Патогенез
этой группы анемий обусловлен внеэритроцитарными
факторами.

АААААутоиммуннаяутоиммуннаяутоиммуннаяутоиммуннаяутоиммунная гемолитическаягемолитическаягемолитическаягемолитическаягемолитическая анемияанемияанемияанемияанемия (АИГА;
МКБ: D59.0 Медикаментозная аутоиммунная
гемолитическая анемия, D59.1 Другие аутоим�
мунные гемолитические анемии).

Её патогенетические механизмы обусловлены наруше�
ниями в иммунной системе организма, утратившей
иммунологическую толерантность. АТ при АИГА мо�
гут относиться к разного класса Ig, а также быть теп�
ловыми, холодовыми, связанными с комплементом.
Наличие АТ на поверхности эритроцитов делает их
мишенью для клеток системы мононуклеарных фа�
гоцитов. Клинические проявления АИГА многооб�
разны, но основными симптомами являются мало�
кровие и желтушность кожных покровов, что нередко
приводит к ошибочной диагностике, в частности ин�
фекционного гепатита.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. В костном мозге умеренное увеличение
клеточности кроветворной ткани, преимущественно

за счёт клеток эритроидного ряда в фазе эритро� и
нормобластов. Иногда отмечают некоторое увели�
чение числа мегакариоцитов. Как проявление иммун�
ного ответа на плацдарме костномозгового крове�
творения иногда выявляют незначительную
пролиферацию малых лимфоцитов, плазматических
клеток. Одним из методов лечения АИГА (наряду с
большими дозами кортикостероидов) является спле�
нэктомия. Селезёнку при этом рассматривают не
только как место повреждения и гибели эритроци�
тов, но и как источник выработки аутоантител. В се�
лезёнке, масса которой может быть увеличена, со�
храняется или умеренно гиперплазируется
лимфоидная ткань за счёт увеличения размеров и
числа фолликулов, содержащих обычно реактивные
центры, и повышенной клеточности пульпарных тя�
жей, основную часть клеток которых составляют ма�
лые лимфоциты, плазматические клетки, макрофаги
с признаками эритрофагии. При резко выраженном
гемолизе могут определяться эритробласты. Неред�
ки отложения гемосидерина. Причиной смерти боль�
ных АИГА редко является анемизация, а, как прави�
ло, связанные с ней осложнения, прежде всего
инфекции, геморрагические проявления и тромбоз
сосудов жизненно важных органов.

ПароксизмальнаяПароксизмальнаяПароксизмальнаяПароксизмальнаяПароксизмальная ночнаяночнаяночнаяночнаяночная гемоглобинуриягемоглобинуриягемоглобинуриягемоглобинуриягемоглобинурия
(МКБ: D59.5 Пароксизмальная ночная гемогло�
бинурия [Маркиафавы–Микели]) — редкая фор�
ма хронической гемолитической анемии. Основ�
ной особенностью заболевания является
внутрисосудистый гемолиз клона эритроцитов с
дефектной мембраной, опосредованный взаимо�
действием с комплементом. Существует генети�
ческая предрасположенность к развитию забо�
левания (OMIM *311770, Xq22.1, ген PIGA, ℵ ).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Разрушению эритроцитов способствует из�
менение pH плазмы, что обычно имеет место в ноч�
ное время. Гемолиз ведёт к резкому повышению уров�
ня Hb в плазме и выведению его почками.
Клональность заболевания доказана. Изменения на�
блюдаются и в клетках двух других линий гемопоэза,
также подвергающихся разрушению вследствие сво�
ей нестабильности в кислой среде. Поэтому часть ис�
следователей рассматривает пароксизмальную ноч�
ную гемоглобинурию как доброкачественную
опухоль  кроветворной ткани. Возможно также, что
болезнь является следствием повреждения стволо�
вой кроветворной клетки. Косвенно подтверждает это
предположение трансформация пароксизмальной
ночной гемоглобинурии в апластическую анемию и
ОМЛ. Ночные гемолитические кризы приводят к
резкому малокровию, а повышенное разрушение
эритроцитов сопровождается формированием тром�
бов, чаще мезентериальных сосудов (нередко и дру�
гих органов) и служат — наряду с инфекционными
осложнениями — причиной летального исхода. Ис�
ходя из изложенного, использование кортикостеро�
идов и спленэктомии как средств лечения не эффек�
тивно. Наряду с заместительной терапией
(трансфузии) применяют и цитостатики.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. В костном мозге имеет место в разной
степени выраженная гиперплазия кроветворной тка�
ни (преимущественно за счёт клеток эритропоэза).
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Число клеток гранулоцитопоэза и мегакариоцитов
может быть сниженным. Часто в трепанобиоптатах
отмечают выраженные расстройства гемодинамики,
а при исследовании биоптатов в динамике может об�
наруживаться морфология так называемых апласти�
ческих кризов с резким уменьшением числа ядросо�
держащих элементов. Кризы носят преходящий
характер, в отличие от апластической анемии, в ко�
торую может трансформироваться пароксизмальная
ночная гемоглобинурия.

АААААНЕМИИНЕМИИНЕМИИНЕМИИНЕМИИ ВСЛЕДСТВИЕВСЛЕДСТВИЕВСЛЕДСТВИЕВСЛЕДСТВИЕВСЛЕДСТВИЕ НЕДОСТНЕДОСТНЕДОСТНЕДОСТНЕДОСТАААААТТТТТОООООЧЧЧЧЧНННННОЙОЙОЙОЙОЙ СТИМУЛЯЦИИСТИМУЛЯЦИИСТИМУЛЯЦИИСТИМУЛЯЦИИСТИМУЛЯЦИИ

ЭРИТРОПОЭЗАЭРИТРОПОЭЗАЭРИТРОПОЭЗАЭРИТРОПОЭЗАЭРИТРОПОЭЗА

Анемии, обусловленные недостаточностью фак�
торов, стимулирующих эритропоэз (витамин В

12
,

фолиевая кислота), отличаются макроцитозом
эритроцитов (рис. п1 на вклейке) и включают ряд
нозологических форм.

ПернициознаяПернициознаяПернициознаяПернициознаяПернициозная (мегалобластнаямегалобластнаямегалобластнаямегалобластнаямегалобластная) анемияанемияанемияанемияанемия (МКБ:
D51 Витамин�В

12
�дефицитная анемия, D52 Фо�

лиеводефицитная анемия).

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Считают, что тяжёлые изменения слизис�
той оболочки ЖКТ и злокачественное малокровие
являются генетически обусловленными (генетичес�
кие аспекты см. в статье «Анемия B

12
�дефицитная»).

Часть исследователей в основе изменений кроветвор�
ной и эпителиальной ткани рассматривает наруше�
ние в обмене тимидина и, следовательно, пролифе�
рации и созревания клеток.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. В патогенезе анемии решающую роль игра�
ет нарушение выработки или всасывания витамина
В

12
 и фолиевой кислоты, что отмечается при тяжёлых

атрофических гастритах, энтероколитах, после гас�
трэктомии, мальабсорбции и др.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Эритроидные клетки в костном мозге,
составляющие большинство, цитологически напоми�
нают эмбриональные (мегалобласты), их нередко
принимают за бластные формы клеток гранулоци�
тарно�моноцитарного ростка, что может приводить
к ошибочной диагностике острого лейкоза. В отли�
чие от последнего, даже при уменьшенном числе эле�
ментов гранулоцитопоэза они представлены зрелы�
ми генерациями. Число мегакариоцитов при этом
может соответствовать норме или быть увеличенным.
Анемический синдром быстро купируется паренте�
ральным введением витамина В

12
 или фолиевой кис�

лоты.

ЖЖЖЖЖЕЛЕЗОДЕФИЦИТНЫЕЕЛЕЗОДЕФИЦИТНЫЕЕЛЕЗОДЕФИЦИТНЫЕЕЛЕЗОДЕФИЦИТНЫЕЕЛЕЗОДЕФИЦИТНЫЕ АНЕМИИАНЕМИИАНЕМИИАНЕМИИАНЕМИИ

К анемиям, связанным с нарушением обмена
железа, относится железодефицитное малокро�
вие (железодефицитная анемия — ЖДА; МКБ:
D50 Железодефицитная анемия; рис. п2 на
вклейке), которое обусловлено повышенной по�
терей железа, недостаточным поступлением его
в организм, дефектом его всасывания (обмен
железа и генетика этих анемий рассмотрены в

статье «Анемия железодефицитная» и сопровож�
дающем статью рисунке). В результате наруша�
ется продукция эритроцитов и Hb в костном
мозге. Клеточность костного мозга при этом
может быть нормальной или слегка повышенной
с умеренным преобладанием клеток эритроид�
ного ряда, без нарушений в элементах двух дру�
гих линий гемопоэза.

Другими формами анемии в этой группе явля�
ются сидероахрестические и сидеробластные ане�
мии, отличительной морфологической особен�
ностью которых служит наличие в костном мозге
кольцевых, или ринг�сидеробластов. Они пред�
ставляют собой нормобласты, в перинуклеарной
зоне которых выявляются гранулы железа, обра�
зующие кольцо. Диагноз сидеробластной анемии
устанавливают на основании цитологических
критериев, но в случаях, когда в трепанобиопта�
тах костного мозга на фоне гиперплазии клеток
эритропоэза выявляются массивные отложения
вне� и внутриклеточного гемосидерина, можно
высказать предположение о наличии анемичес�
кого синдрома с нарушением обмена железа.

ДДДДДИЗЭРИТРОПОЭТИИЗЭРИТРОПОЭТИИЗЭРИТРОПОЭТИИЗЭРИТРОПОЭТИИЗЭРИТРОПОЭТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ АНЕМИИАНЕМИИАНЕМИИАНЕМИИАНЕМИИ

Эти анемии (МКБ: D60–D64 Апластические и
другие анемии) характеризуются дизэритропоэ�
зом и дисплазией, т.е. повышенной пролифера�
цией клеток эритропоэза в костном мозге, кото�
рая сопровождается нарушением созревания,
пролиферации и дифференцировки эритрокари�
оцитов. Эти анемии могут быть врождёнными
(генетические аспекты см. в статье «Анемия ди�
зэритропоэтическая») и классифицируются в
зависимости от преобладающего типа цитоло�
гических аномалий, а также приобретёнными.

МорфологическиМорфологическиМорфологическиМорфологическиМорфологически дизэритропоэз проявляется наличи�
ем отдельных мегалобластоидных форм, т.е. клеток,
напоминающих мегалобласты, дву� и многоядерных
эритробластов, с межцитоплазматическими мостика�
ми, что является отражением асинхронности созре�
вания ядра и цитоплазмы с неполным карио� или
цитокинезом. Это часто наблюдается при плюрипо�
тентных митозах, а также в ШИК�положительных
эритробластах. Такие особенности клеток эритроид�
ного ряда в сочетании с анемическим синдромом сви�
детельствуют о неэффективном эритропоэзе и по�
зволяют предположить внутрикостномозговую
гибель большей части изменённых клеток. Вместе с
тем нерезкие признаки дизэритропоэза всегда сопро�
вождаются усиленной (компенсаторной) пролифе�
рацией клеток эритроидного ростка. При апласти�
ческой анемии и парциальной красно�клеточной
аплазии имеет место соответствие между недостаточ�

Text

Text
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ной продукцией клеток эритропоэза в костном мозге
и составом периферической крови.

АААААПЛАСТИПЛАСТИПЛАСТИПЛАСТИПЛАСТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ АНЕМИИАНЕМИИАНЕМИИАНЕМИИАНЕМИИ

Апластические анемии [МКБ: D60–D64 Аплас�
тические и другие анемии, D60 Приобретённая
чистая красноклеточная аплазия (эритро�
бластопения), D61 Другие апластические ане�
мии] характеризуются панцитопенией перифе�
рической крови, синдромом кровоточивости,
обусловленным, в первую очередь, тромбоцито�
пенией и инфекционными осложнениями, свя�
занными с агранулоцитозом. Примерно у 50%
больных установить причину заболевания не уда�
ётся. Апластическая анемия может быть идио�
патической (наследуемые формы см. в статье
«Анемия гипопластическая») или обусловленной
иммунными нарушениями. Успешная транс�
плантация костного мозга при апластической
анемии, а также развитие острого лейкоза у час�
ти больных указывает на поражение стволовой
клетки. Широко обсуждается также иммуноопос�
редованная аплазия кроветворной ткани, связан�
ная с нарушением функции T�лимфоцитов и ИЛ.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. В костном мозге преобладают жи�
ровые клетки. Ядросодержащие элементы обра�
зуют лишь небольшие скопления, представлен�
ные преимущественно клетками эритроидного
ряда, единичными лейкоцитами, а также отдель�
ными малыми лимфоцитами и плазматически�
ми клетками. Мегакариоциты обычно отсутству�
ют. В разной степени выражены отложения вне�
и внутриклеточного гемосидерина, в строме —
зоны расстройств гемодинамики, отёка и иног�
да фиброза. Селезёнка обычно слегка уменьше�
на в размерах, число фолликулов не снижено, но
многие из них не содержат реактивных центров
и представлены скоплениями малых лимфоци�
тов вокруг центральной артерии. Из�за тканевой
гипоксии и осложнений, сопровождающих ап�
ластическую анемию, стенки этих сосудов утол�
щены вследствие периваскулярного склероза или
фибриноидного набухания. Красная пульпа
представлена малыми лимфоцитами, сидеро� и
эритрофагами, отдельными плазматическими
клетками, имеются массивные отложения гемо�
сидерина. Причиной смерти больных обычно
служат кровоизлияния в жизненно важные орга�
ны, инфекционные осложнения.

АААААНЕМИИНЕМИИНЕМИИНЕМИИНЕМИИ ПРИПРИПРИПРИПРИ РАЗЛИРАЗЛИРАЗЛИРАЗЛИРАЗЛИЧЧЧЧЧНЫХНЫХНЫХНЫХНЫХ ЗАБОЛЕВАНИЯХЗАБОЛЕВАНИЯХЗАБОЛЕВАНИЯХЗАБОЛЕВАНИЯХЗАБОЛЕВАНИЯХ

ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень. Диффузные поражения печени, вызванные
токсическим воздействием, инфекцией или одной из
форм цирроза, способствуют развитию анемического

синдрома, связанного не только со скрытой и явной
кровопотерей (вены пищевода, геморроидальные узлы
и др.), но с дефицитом фолиевой кислоты, витаминов,
железа. В костном мозге при этом, как правило, имеет
место гиперплазия клеток эритроидного ряда, неред�
ко с признаками дисплазии в них. Клетки двух других
линий кроветворения поражаются в меньшей степени,
а могут оставаться и в пределах нормы. В период акти�
вации цирротического процесса в костном мозге мож�
но видеть в небольших скоплениях и рассеянными сре�
ди клеток гемопоэза малые лимфоциты, а чаще при так
называемых ювенильных циррозах, болезни Конова�
лова–Уилсона — плазматические клетки. В ряде на�
блюдений гепатитов, чаще в детском возрасте, особен�
но при гепатите А, могут развиваться гипо� и
апластические изменения, могущие приобретать мор�
фологические особенности апластической анемии.

ХПНХПНХПНХПНХПН всегда сопровождает малокровие. Причины её
многофакторны: это внутрисосудистый гемолиз, обус�
ловленный биохимическими и электролитными нару�
шениями, тенденция к кровоточивости, сопровожда�
ющая уремический синдром, прежде всего гематурия,
нарушение в выработке эритропоэтина почками. Ис�
ходя из изложенного и в зависимости от преобладаю�
щего воздействия в костном мозге может иметь место
гиперплазия клеток эритроидного ряда или подавле�
ние их пролиферации. Важно, что при хронических за�
болеваниях почек может наблюдаться эритроцитоз в
периферической крови, т.е. состояние, противополож�
ное малокровию. При этом имеет место полное соот�
ветствие между числом пролиферирующих и диффе�
ренцирующихся клеток эритропоэза в костном мозге,
где наблюдается умеренная гиперплазия этих клеток,
и составом периферической крови. Вторичный эрит�
роцитоз выявляется также при ряде хронических забо�
леваний лёгких.

ХроническиеХроническиеХроническиеХроническиеХронические иииии системныесистемныесистемныесистемныесистемные заболеваниязаболеваниязаболеваниязаболеваниязаболевания. При хрони�
ческих инфекционных заболеваниях, системных бо�
лезнях соединительной ткани анемия является посто�
янным симптомом. Она обусловлена гемолизом
вследствие повышенной активности клеток системы
мононуклеарных фагоцитов, прежде всего клеток ре�
тикулоэндотелия, существенным сокращением про�
должительности жизни эритроцитов, нарушениями в
метаболизме железа и продукции эритропоэтина. Наи�
более важную роль в патогенезе анемии играет нару�
шение в реутилизации железа из клеток ретикулоэн�
дотелия. Картина костномозгового кроветворения во
многом определяется доминирующим патологическим
фактором и может носить гиперпластический или ги�
попластический характер в клетках эритроидной ли�
нии клеток.

Таким образом, анемическому синдрому чаще
соответствует гиперпластический процесс в ко�
стном мозге, нередко с признаками дисплазии в
пролиферирующих эритроидных элементах. Вне
зависимости от причины анемического синдро�
ма реакция кроветворной ткани, как правило,
однотипна, поэтому нозологическая верифика�
ция внутри группы анемий на основании иссле�
дования костномозгового кроветворения затруд�
нительна. При таких нозологических вариантах
анемий, как апластическая анемия и парциаль�
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ная красно�клеточная аплазия, имеется полный
параллелизм между числом клеток в кроветвор�
ной ткани и периферической крови.

ÃÅÌÎÐÐÀÃÈ×ÅÑÊÈÅ
ÑÈÍÄÐÎÌÛ*

Повышенное разрушение эритроцитов в крови нередко
сопровождается высвобождением фибрина, который на�
ряду с фрагментами эритроцитов образует тромбы в мик�
роциркуляторном русле, вызывая синдром ДВС. Суже�
ние просветов мелких сосудов или наличие в них
отдельных «свежих» тромбов также может явиться пус�
ковым механизмом в развитии ДВС, а гемолиз, развива�
ющийся вследствие нарушения сосудистой стенки, по�
служил основанием для выделения
микроангиопатической гемолитической анемии. После�
дняя характеризуется обязательным наличием синдро�
ма ДВС и включает в себя такие нозологические формы,
как тромботическая тромбоцитопеническая пурпура (бо�
лезнь Мошковиц), гемолитико�уремический синдром,
злокачественный гипертензионный синдром, и может
осложнять ряд инфекционно�вирусных заболеваний,
СКВ, метастазы рака.

Повышенная кровоточивость (геморрагический
диатез) с образованием петехий и экхимозов в
коже, слизистых оболочках, тканях внутренних
органов может быть обусловлена такими причи�
нами: 1) повышенной ломкостью сосудистой стен�
ки, 2) дефицитом или дисфункцией тромбоцитов,
3) нарушениями в свёртывающей системе, 4) раз�
личной комбинацией указанных выше патологи�
ческих процессов (ДВС�синдром).

ПППППОВЫШЕННАЯОВЫШЕННАЯОВЫШЕННАЯОВЫШЕННАЯОВЫШЕННАЯ ЛЛЛЛЛОООООМКОСТЬМКОСТЬМКОСТЬМКОСТЬМКОСТЬ СОСУСОСУСОСУСОСУСОСУДИСТДИСТДИСТДИСТДИСТОЙОЙОЙОЙОЙ СТЕНКИСТЕНКИСТЕНКИСТЕНКИСТЕНКИ

Кровоточивость, связанная с нарушением сосуди�
стой стенки и проявляющаяся по�разному, наблю�
дается при многих инфекциях, чаще при менин�
гококцемии, а также при септицемиях другой
природы.

Основным патогенетическим механизмом при этом яв�
ляется микробиологическое повреждение стенки сосу�
дов, особенно микроциркуляторного русла, что способ�
ствует развитию синдрома ДВС. Развитие васкулитов с
последующим нарушением свёртывания отмечено при
использовании ряда ЛС: образование лекарственно�на�
ведённых АТ, отложение иммунных комплексов в сосу�
дистой стенке и изменения в системе коагуляции. Пора�
жение стенки сосудов отложениями в ней иммунных
комплексов лежит в основе системного синдрома Шён�
ляйна–Геноха, с вовлечением в патологический процесс
многих органов и соответственно разнообразной симп�
томатикой. Причина отложений иммунных комплексов,
а также IgA, C3�комплемента, фибрина в стенке сосудов
остаётся неустановленной, в качестве патогенетическо�
го механизма рассматривают реакцию гиперчувствитель�

ности. Изменения в кроветворной ткани при этом виде
кровоточивости не носят специфического характера и
определяются основным патологическим процессом.

ДДДДДЕФИЦИТЕФИЦИТЕФИЦИТЕФИЦИТЕФИЦИТ ИЛИИЛИИЛИИЛИИЛИ ДИСФДИСФДИСФДИСФДИСФУНКЦИЯУНКЦИЯУНКЦИЯУНКЦИЯУНКЦИЯ ТРОТРОТРОТРОТРОМБОЦИТМБОЦИТМБОЦИТМБОЦИТМБОЦИТОВОВОВОВОВ

Геморрагический синдром, обусловленный уменьшени�
ем числа тромбоцитов в периферической крови (в норме
150 000–300 000 в 1 мкл), характеризуется кровотече�
ниями преимущественно из мелких сосудов кожи, сли�
зистых оболочек желудочно�кишечного и урогениталь�
ного трактов. Наиболее тяжёлыми его проявлениями
являются внутричерепные кровоизлияния, нередко яв�
ляющиеся причиной смерти больных. Тромбоцитопения
может быть связана с недостаточной выработкой этих
клеток в костном мозге, что наблюдается при апласти�
ческой анемии, гемобластозах, врождённых иммуноде�
фицитных синдромах, ряде анемий, связанных, в пер�
вую очередь, с недостатком фолиевой кислоты или
витамина В

12
, при метастазах опухолей в костный мозг,

т.е. при генерализованных поражениях кроветворной
ткани с резким уменьшением числа мегакариоцитов. Се�
лективная тромбоцитопения может иметь аутоиммунный
генез, изоиммунный характер (в основном посттранс�
фузионной природы), лекарственно� или инфекцион�
но�опосредованный.

В генезе кровоточивости большое значение имеет со�
кращение продолжительности жизни тромбоцитов (в
норме примерно 72 ч) вследствие воздействия ЛС, ин�
фекций или аутоиммунных нарушений. Уменьшение чис�
ла тромбоцитов в периферической крови наблюдается
при повышенном потреблении этих клеток при синдро�
ме ДВС, тромботической тромбоцитопенической пурпу�
ре, обширных гемангиомах и микроангиопатической ге�
молитической анемии. Нередко тромбоцитопения имеет
место у больных со спленомегалией, что связывают с
повышенной секвестрацией этих клеток в селезёнке, до�
стигающей иногда 90% от числа циркулирующих тром�
боцитов против 30–40% в норме. Этот феномен служит
показанием к спленэктомии. Тромбоцитопения может
развиваться также при гиперволемических синдромах,
после массивных трансфузий крови, особенно длитель�
ных сроков хранения.

ИдиопатическаяИдиопатическаяИдиопатическаяИдиопатическаяИдиопатическая тромбоцитопеническаятромбоцитопеническаятромбоцитопеническаятромбоцитопеническаятромбоцитопеническая пурпурапурпурапурпурапурпурапурпура. Наи�
более часто встречающейся формой тромбоцитопении
является идиопатическая тромбоцитопеническая пур�
пура (ИТП; МКБ: D69.3 Идиопатическая тромбоци�
топеническая пурпура). Определение «идиопатическая»
связано с неустановленной причиной ИТП, хотя не�
редко в её основе лежит иммунологический и прежде
всего — аутоиммунный механизм. Традиционно ИТП
подразделяют на острую и хроническую формы, ос�
новными клинико�лабораторными показателями ко�
торых являются немотивированный, чаще кожный ге�
моррагический синдром, резкое снижение числа
тромбоцитов в периферической крови и увеличенное
число мегакариоцитов в костном мозге. По аналогии с
анемическими синдромами это дискордантное соот�
ношение между числом продуцирующих тромбоциты
клеток костного мозга и количеством их в перифери�
ческой крови является отражением неэффективного
тромбоцитопоэза.

ПатогенетическиеПатогенетическиеПатогенетическиеПатогенетическиеПатогенетические механизмымеханизмымеханизмымеханизмымеханизмы острой и хронической
ИТП существенно отличаются. Острая ИТП встречает�
ся преимущественно в детском возрасте и связана, как

* Авторы раздела «Геморрагические синдромы» — Г.А. Франк
и Е.Н. Гласко.
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правило, с инфекцией, прежде всего вирусной (цитоме�
галовирус, вирус гепатита, инфекционный мононуклеоз
и др.). Хроническая ИТП встречается преимущественно
у взрослых, чаще у женщин детородного возраста. Она
может носить идиопатический характер, но нередко ас�
социируется с такими заболеваниями, как СКВ, АИГА и
иногда с некоторыми лимфопролиферативными забо�
леваниями. Механизм деструкции тромбоцитов сходен с
описанным при АИГА: опсонизация тромбоцитов, выз�
ванная наличием на их поверхности Ig, способствует их
фагоцитозу, что, в свою очередь, активизирует систему
мононуклеарных фагоцитов, особенно в селезёнке, где
гибнет до 80% циркулирующих тромбоцитов. Поэтому
спленэктомия, как правило, сопровождается курирую�
щим эффектом, при этом удаляется не только место по�
вышенной секвестрации тромбоцитов, но и источник
выработки антитромбоцитарных АТ.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически ИТП характеризуется такими симптомами:
тромбоцитопенией периферической крови, увеличением
числа мегакариоцитов в костном мозге, наличием АТ к
циркулирующим тромбоцитам и отсутствием других ка�
ких�либо заболеваний, могущих обусловить указанные
нарушения.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология

СелезёнкаСелезёнкаСелезёнкаСелезёнкаСелезёнка при ИТП обычно не увеличена в размерах.
При гистологическом исследовании белая пульпа
представлена соответствующим норме числом фол�
ликулов, обычно содержащих широкие реактивные
центры. Красная пульпа очагово полнокровна и уме�
ренно клеточная. Среди её клеток (наряду с лимфо�
идными, макрофагами, отдельными мегакариоцита�
ми, плазматическими клетками) встречаются иногда
крупные макрофаги с широкой зоной пенистого вида
цитоплазмы, так называемые Гоше�подобные клет�
ки. Их наличие связывают не только с повышенным
фагоцитозом тромбоцитов, но и длительным приёмом
кортикостероидов, применяемых на первых этапах
лечения ИТП.

КостныйКостныйКостныйКостныйКостный мозгмозгмозгмозгмозг. Изменения, как правило, характеризу�
ются увеличением числа мегакариоцитов. Размеры
этих клеток не изменены, однако закономерно от�
мечается гипосегментация их ядра, что указывает на
усиленный тромбоцитопоэз и на его неэффектив�
ность. Гиперплазия мегакариоцитов считается пато�
гномоничным морфологическим признаком ИТП, а
её отсутствие позволяет усомниться в правильности
диагноза. Другие изменения в костном мозге во мно�
гом определяются клиническими проявлениями
ИТП. При повышенной кровоточивости и кровопо�
тере может иметь место увеличение числа клеток эрит�
роидного ряда, представленных эритро� и нормоб�
ластами, нередко с признаками дисплазии в этих
клетках. Число клеток гранулоцитарного ростка и
степень их дифференцировки не отличаются от нор�
мы. В костных структурах, как правило, имеет место
резорбтивный процесс, более выраженный при оп�
ределённой давности заболевания и обусловленный
как обязательной на первых этапах лечения ИТП
кортикостероидной терапией, так и возможным ане�
мическим синдромом, нередко сопровождающим
ИТП.

ТТТТТромботическаяромботическаяромботическаяромботическаяромботическая тромбоцитопеническаятромбоцитопеническаятромбоцитопеническаятромбоцитопеническаятромбоцитопеническая пурпурапурпурапурпурапурпурапурпура (ТТП;
МКБ: M31.1 Тромботическая микроангиопатия) — ред�
кое заболевание, основными симптомами которого яв�

ляются тромбоцитопения, микроангиопатическая ге�
молитическая анемия, лихорадка, неврологическая па�
тология и гематурия. В детском возрасте чаще имеет
место неврологическая симптоматика, тогда как у
взрослых преобладает гемолитико�уремический синд�
ром. Внутрисосудистые тромбы сформированы пре�
имущественно тромбоцитами и фибрином. ТТП чаще
болеют женщины в четвёртой декаде жизни. Началь�
ные механизмы тромбообразования при ТТП, в пер�
вую очередь, связаны с инфекциями бактериальной,
вирусной или грибковой природы, с неоплазмами, ге�
нетической предрасположенностью и нарушениями в
системе коагуляции. Синдром ТТП может развиваться
у больных СКВ, болезнью Шёгрена, при преэкламп�
сии и других заболеваниях.

Отличительной морфологической особенностью ТТП
является отсутствие воспалительных или пролифератив�
ных изменений в стенках сосудов. В генезе тромбообра�
зования значительную роль отводят иммуноопосредо�
ванной, комплементзависимой тромбоцитопении. ТТП
не идентична синдрому ДВС по показателям коагулог�
раммы и практически не отличается от него своими мор�
фологическими проявлениями без применения специ�
альных гистологических и иммуногистохимических
окрасок. Обычно прижизненная диагностика ТТП осу�
ществляется на основе клинико�лабораторных показа�
телей, что особенно важно, так как требует принципи�
ально различных терапевтических подходов. Изменения
в костном мозге не имеют патогномоничных особенно�
стей и во многом определяются синдромом кровоточи�
вости, которому может соответствовать гиперплазия кле�
ток эритроидного ряда, иногда могут иметь место
увеличение числа мегакариоцитов и признаки неэффек�
тивного мегакариоцитопоэза. Изменения в клетках гра�
нулоцитопоэза со сдвигом в сторону промежуточных
форм во многом определяются предсушествующим или
осложняющим ТТП инфекционным процессом. Леталь�
ность при ТТП высока. На аутопсии обычно выражен
геморрагический синдром, а при микроскопическом ис�
следовании выявляют распространённый тромбоз в мик�
роциркуляторном русле с развитием выраженных дист�
рофических изменений в органах, нередко с
инфарцированием.

ИммуноаллергическаяИммуноаллергическаяИммуноаллергическаяИммуноаллергическаяИммуноаллергическая тромбоцитопениятромбоцитопениятромбоцитопениятромбоцитопениятромбоцитопения в сочетании
с приобретённой иммуноагрессивной гемолитической
анемией и иногда с лейкопенией — синдром Фишера–
Ивенса (МКБ: D69 Пурпура и другие геморрагические
состояния) — тяжёлое заболевание с выраженными
геморрагическими проявлениями. Тромбоцитопения,
как правило, предшествует гемолитической анемии.
Синдром провоцируется приёмом ряда ЛС и инфек�
циями разной природы. Изменения в костном мозге
далеко не специфичны, определяются степенью кро�
воточивости и выраженностью гемолиза.

ГГГГГеморрагическиееморрагическиееморрагическиееморрагическиееморрагические диатезыдиатезыдиатезыдиатезыдиатезы, обусловленные дефек�
тностью тромбоцитов, могут быть врождёнными
или приобретёнными и характеризуются пролон�
гированным временем кровотечения при соответ�
ствующем норме числе тромбоцитов. Неполно�
ценность тромбоцитов проявляется
недостаточностью адгезии, дефектом агрегации,
нарушением реакции высвобождения.
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Недостаточность адгезии, связанная с нарушением взаи�
модействия тромбоцитов с субэндотелиальным кол�
лагеном, демонстративно проявляется при синдро�
ме Бернара–Сулье, характеризующимся изменением
гликопротеина мембраны тромбоцита и, соответ�
ственно этому, нарушением взаимодействия с колла�
геном, что и обусловливает повышенную кровото�
чивость.

Нарушение агрегации тромбоцитов, чаще известное под
названием тромбастения, также является аутосом�
но�рецессивным синдромом и проявляется снижен�
ной агрегацией тромбоцитов с АДФ, коллагеном, ад�
реналином или тромбином вследствие нарушения
двух мембранных гликопротеинов тромбоцитов, уча�
ствующих во взаимодействии с фибриногеном. От�
сутствие агрегации и служит причиной кровоточиво�
сти, особенно опасной при массивных хирургических
вмешательствах. Нормальная начальная агрегация
тромбоцитов с коллагеном и АДФ с последующей
отсроченной секрецией простагландина и отсутстви�
ем высвобождения из тромбоцитов АДФ — биохи�
мический дефект реакции высвобождения тромбо�
цитов, лежащий в основе кровоточивости при этом
типе неполноценности клеток.

Все перечисленные тромбоцитопатии являются врож�
дёнными. Среди приобретённых тромбоцитопатий
следует отметить нарушенное взаимодействие тром�
боцитов с аспирином, ингибирующим циклооксиге�
назу и синтез Пг, которые принимают участие в агре�
гации тромбоцитов. Патологическое влияние аспирин
приобретает обычно при длительных его приёмах в
качестве анальгетика. При этом имевшиеся незначи�
тельные дефекты в биохимических характеристиках
тромбоцитов существенно усугубляются, что приво�
дит к повышенной кровоточивости. Изменения в ко�
стном мозге при тромбастенических синдромах мо�
гут не развиваться, их развитие определяется
выраженностью клинических проявлений.

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Тромбоциты»,
«Синдром Бернара–Сулье», «Тромбоцитопении»,
«Тромбоцитопатии».

НННННАРУШЕНИЯАРУШЕНИЯАРУШЕНИЯАРУШЕНИЯАРУШЕНИЯ ВВВВВ СВСВСВСВСВЕЕЕЕЕРТЫВАЮЩЕЙРТЫВАЮЩЕЙРТЫВАЮЩЕЙРТЫВАЮЩЕЙРТЫВАЮЩЕЙ СИСТЕМЕСИСТЕМЕСИСТЕМЕСИСТЕМЕСИСТЕМЕ

Среди геморрагических синдромов, связанных с
нарушением факторов свёртывания крови (вита�
мин К, протеин С и факторы свёртывания II, VII,
VIII, IX и X), наиболее часто встречается врож�
дённый дефицит факторов VIII, IX, фон Виллеб�
ранда.

ДефицитДефицитДефицитДефицитДефицит факторафакторафакторафакторафактора VIIIVIIIVIIIVIIIVIII (ФVIII; МКБ: D66 Наследствен�
ный дефицит фактора VIII) — гемофилия А — врож�
дённое заболевание, сцепленное с Х�хромосомой,
которым страдают мужчины. Клинические проявле�
ния выраженной кровоточивости развиваются при
снижении <1% от нормы ФVIII в плазме. При содер�
жании ФVIII 1–25% отмечают умеренную кровото�
чивость тканей. У больных гемофилией А развива�
ются массивные кровотечения, особенно после травм
или оперативного вмешательства, часты и спонтан�
ные геморрагии, особенно внутрисуставные, с обра�
зованием гемартрозов, иногда приводящих к дефор�
мациям суставов и анкилозам. Морфологически в

суставах выявляют признаки хронического синовиита
и массивные отложения гемосидерина. Успешно ис�
пользуемая заместительная терапия концентратов
ФVIII таит высокую опасность трансмиссии гепатита,
CПИДа, особенно от серонегативных доноров. В пос�
ледние годы используют антенатальную диагностику
гемофилии А и клонирование гена ФVIII.

ДефицитДефицитДефицитДефицитДефицит факторафакторафакторафакторафактора IXIXIXIXIX. Заболевание, обусловленное де�
фицитом фактора IX (МКБ: D67 Наследственный де�
фицит фактора IX), — гемофилия В. Также связанное
с Х�хромосомой рецессивное заболевание, характе�
ризуется повышенной кровоточивостью, удлинением
времени свёртывания и нормальным временем крово�
течения и курируется заместительной терапией. Иног�
да гемофилия В может протекать бессимптомно.

БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь фонфонфонфонфон ВиллебрандаВиллебрандаВиллебрандаВиллебрандаВиллебранда. При болезни фон Вилле�
бранда (МКБ: D68.0 Болезнь Виллебранда) имеют ме�
сто спонтанные кровотечения из слизистых, менор�
рагии, повышенная кровоточивость ран при
нормальном числе тромбоцитов в периферической
крови. Синтез фактора фон Виллебранда, осуществ�
ляемый клетками эндотелия и мегакариоцитами, как
правило, не нарушен, а высвобождение его ингибиру�
ется не установленными пока причинами. Основная
функция фактора — способствовать адгезии тромбо�
цитов к сосудистой стенке. Нередко фактор фон Вил�
лебранда образует комплекс с фактором VIII. При этом
фактор фон Виллебранда предотвращает деградацию
фактора VIII. Таким образом, при болезни фон Вил�
лебранда имеет место дефектная функция тромбоци�
тов и факторов свёртывания.

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Факторы свёр�
тывания», «Гемофилия», «Болезнь фон Виллебранда»;
рис. п16 «Гемокоагуляционный каскад» к статье «Фак�
торы свёртывания».

КККККОМБИНИРОВАННЫЕОМБИНИРОВАННЫЕОМБИНИРОВАННЫЕОМБИНИРОВАННЫЕОМБИНИРОВАННЫЕ НАРУШЕНИЯНАРУШЕНИЯНАРУШЕНИЯНАРУШЕНИЯНАРУШЕНИЯ

CиндромCиндромCиндромCиндромCиндром ДВСДВСДВСДВСДВС (МКБ: D65 Диссеминированное
внутрисосудистое свёртывание [синдром дефиб�
ринации]) является следствием комбинирован�
ного нарушения в системе коагуляции, числе
тромбоцитов и нередко сосудистой стенке. Син�
дром ДВС может иметь острое, подострое или
хроническое течение и обычно носит генерали�
зованный характер.

Формирование тромбов связано с повышенным потреб�
лением тромбоцитов, фибрина и факторов коагуля�
ции и нарушением фибринолитической активности
плазмы; с последней, в первую очередь, связывают
повышенную кровоточивость. Понятно, что ДВС не
является самостоятельной нозологической формой и
осложняет многие, разные по своей природе заболе�
вания. Начало тромбирования сосудов может быть
связано с внешними воздействиями, прежде всего,
высвобождением такого тканевого фактора, как тром�
бопластин, который в большом количестве содержится
в ткани лёгких и матке, и внутренним — активацией
фактора XII путём контакта с коллагеном сосудистой
стенки. В результате их взаимодействия происходит
генерация тромбина, который способствует превра�
щению фибриногена в фибрин. Этот процесс инак�
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тивируется фибринолитической системой путём ге�
нерации плазмина, активации системы мононукле�
арных фагоцитов или выработки антисвёртывающих
факторов печенью. Таким образом, для развития ДВС
необходимы нарушения в тканевых и плазменных
факторах свёртывания и изменение стенки сосуда.

К причинам, способствующим формированию ДВС, от�
носят осложнения, связанные с беременностью (от�
слойка плаценты, внутриутробная гибель плода, сеп�
тические аборты, эмболия околоплодными водами,
септицемия), различные виды инфекций (вирусы,
бактерии, грибковая флора), неопластические про�
цессы, включая острый промиелоцитарный лейкоз,
синдромы массивного размозжения тканей (краш�
синдром) и ряд других заболеваний, в частности про�
текающих с выраженным внутрисосудистым гемоли�
зом. ДВС нередко является основной причиной
смерти больных.

При микроскопическом исследовании выявляют тром�
бы в артериальных, реже венозных сосудах мелкого
калибра, однако в части случаев ДВС может иниции�
ровать формирование тромбов в крупных сосудах. По
частоте выявления синдрома ДВС при микроскопи�
ческом исследовании секционного материала орга�
ны располагаются в таком порядке: головной мозг,
сердце, лёгкие, почки, надпочечники, селезёнка и пе�
чень. Иногда ДВС имеет место в одном или несколь�
ких органах и не сопровождается существенными на�
рушениями гемодинамики. В почках тромбы
зачастую локализуются в сосудистых петлях клубоч�
ков, в лёгких — в альвеолярных капиллярах, нередко
в сочетании с отёком, экcсудацией фибрина, образо�
ванием гиалиновых мембран. Наличие микротром�
бов в миокарде крайне редко приводит к инфарктам
сердечной мышцы, а в ЦНС сопровождается разви�
тием небольших, преимущественно периваскулярных
кровоизлияний.
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ЗАБОЛЕВАНИЯ
СЕРДЕЧНО�СОСУДИСТОЙ

СИСТЕМЫ

Ôóíêöèîíàëüíàÿ õàðàêòåðèñòèêà
ñåðäöà*

НННННАСОСНАЯАСОСНАЯАСОСНАЯАСОСНАЯАСОСНАЯ ФУНКЦИЯФУНКЦИЯФУНКЦИЯФУНКЦИЯФУНКЦИЯ

Основная функция сердца — насосная, она обусловлена автоматиз$
мом, возбудимостью, проводимостью и сократимостью миокарда.

АвтоматизмАвтоматизмАвтоматизмАвтоматизмАвтоматизм миокардамиокардамиокардамиокардамиокарда — способность самопроизвольно генериро$
вать потенциал действия (ПД) — определяет медленная спонтан$
ная деполяризация наружной мембраны клеток–водителей ритма
во время диастолы. Свойством автоматизма обладают синоатри$
альный узел, некоторые участки предсердий, атриовентрикуляр$
ное (АВ) соединение (зона перехода АВ$узла в пучок Хиса), пу$
чок Хиса и его ветви, волокна Пуркинье. Клеткам рабочего
миокарда в норме автоматизм не свойственен.

Синоатриальный узел является водителем ритма в норме. Автоматизм его клеток
обусловлен медленным входящим током Na+ (I

f
) и замедлением выходящего тока

К+ (I
k
), что приводит к снижению МП в фазе 4 ПД. Как только последний дости$

гает уровня порогового потенциала, развивается новый ПД за счёт активации
входящего тока Са2+ (I

Ca$L
). Ритм синоатриального узла у здорового человека в

покое составляет 60–90 в минуту (автоматизм I порядка). Нижележащие отделы
проводящей системы генерируют более редкий ритм: предсердия и АВ$соедине$
ние — 40–60 в минуту (автоматизм II порядка); нижняя часть пучка Хиса, его
ветви и волокна Пуркинье — 25–45 в минуту (автоматизм III порядка).

ПроведениеПроведениеПроведениеПроведениеПроведение импульсаимпульсаимпульсаимпульсаимпульса возбуждениявозбуждениявозбуждениявозбуждениявозбуждения.

Синоатриальный узел находится в области впадения верхней полой вены в
правое предсердие. Волна возбуждения из синоатриального узла распростра$
няется в левое предсердие по пучку Бахмана и в АВ$узел по трём межузловым
путям (переднему, среднему и заднему). АВ$узел расположен в правом пред$
сердии в области межпредсердной перегородки, вблизи соединительноткан$
ного кольца, отделяющего правое предсердие от желудочка. В АВ$узле и в
пограничных участках между АВ$узлом и пучком Хиса происходит значитель$
ная задержка волны возбуждения. АВ$узел может пропустить из предсердий в
желудочки не более 180–220 импульсов в минуту. От АВ$узла берёт начало
пучок Хиса, проводящий возбуждение от предсердий к желудочкам. Началь$
ная часть этого пучка (общая ножка пучка Хиса) входит в желудочек по межже$
лудочковой перегородке и затем делится на правую и левую ножки. Последние
образуют множественные разветвления в эндокарде обоих желудочков — волок$
на Пуркинье, которые анастомозируют с рабочими кардиомиоцитами.

СопряжениеСопряжениеСопряжениеСопряжениеСопряжение возбуждениявозбуждениявозбуждениявозбуждениявозбуждения иииии сокращениясокращениясокращениясокращениясокращения. В сердечном цикле можно
выделить электрические (деполяризация клеток миокарда) и ме$
ханические (уменьшение длины клеток миокарда, приводящее к

* Автор раздела «Функциональная характеристика сердца» — С.В. Пирожков.
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росту давления и изменению объёма камер сер$
дца) явления. Первые предшествуют вторым.

Электрические изменения в наружной мембране кар$
диомиоцитов сопряжены с сокращением миофила$
ментов следующим образом. ПД инициирует осво$
бождение Са2+ из саркоплазматического ретикулума в
цитоплазму, а также открывает наружные каналы для
входа Са2+ в клетку через Т$систему. Концентрация
Са2+ в саркоплазме возрастает в 10 раз. Он связывает$
ся с тропонином в составе тонких миофиламентов, из$
меняя конформацию тропонина, а вместе с ней и по$
ложение другого белка тонких нитей — тропомиозина.
Смещение тропомиозина открывает на актине участ$
ки связывания с миозином. Между актином и миози$
ном образуются мостики, которые начинают сдвигать
тонкие нити (актин) относительно толстых (миозина).
Количество мостиков пропорционально концентрации
Са2+ в саркоплазме. Чем больше образуется мостиков,
тем больше сила сокращения. Таким образом, сокра$
тимость миокарда зависит от содержания Са2+ внутри
кардиомиоцита. Активация β

1
$адренорецепторов ра$

бочих кардиомиоцитов (возбуждение симпатической
нервной системы, применение симпатомиметиков) по$
вышает внутриклеточную концентрацию Са2+ и уве$
личивает силу и скорость их сокращений — положи$
тельный инотропный эффект.

ФазыФазыФазыФазыФазы сердечногосердечногосердечногосердечногосердечного циклациклациклациклацикла

Сердечный цикл начинается с сокращения предсердий —
фаза быстрого активного наполнения желудочков (0,10 с).
Затем следует систола желудочков, которая включает два
периода: напряжения и изгнания крови. Период напря$
жения желудочков состоит из фазы асинхронного сокраще$
ния (0,05 с), продолжающейся до момента закрытия АВ$
клапанов, и фазы изометрического сокращения (0,03 с), в
течение которой клапаны желудочков закрыты и давле$
ние в их полостях нарастает без изменений объёма. Когда
давление крови в желудочках становится выше давления
в аорте и лёгочной артерии, начинается фаза изгнания
крови. Изгнание из правого желудочка начинается рань$
ше, чем из левого, так как давление крови в лёгочной
артерии значительно ниже, чем в аорте.

Период изгнания подразделяется на фазы быстрого
(0,12 с) и медленного (0,13 с) изгнания. Во время быстро$
го изгнания выбрасывается 2/3 ударного объёма крови;
эта фаза занимает 1/3 систолы. В течение медленного из$
гнания (2/3 систолы) скорость истечения крови падает и
начинается расслабление желудочков — стадия диастолы.

Короткий период между началом снижения давления в
желудочках и закрытием полулунных клапанов — про$
тодиастола (0,04 с). За ним (до момента открытия АВ$
клапанов) следует период изометрического расслабления
(0,08 с), а после их открытия — период пассивного на$
полнения желудочков кровью, состоящий из фаз быст$
рого (0,08 с) и медленного (0,26 с) наполнения. До$
полнительный приток крови в желудочки обусловлен
сокращением предсердий в начале нового сердечного
цикла.

РРРРРЕГУЛЯЦИЯЕГУЛЯЦИЯЕГУЛЯЦИЯЕГУЛЯЦИЯЕГУЛЯЦИЯ СОКРАТИТЕЛЬНОЙСОКРАТИТЕЛЬНОЙСОКРАТИТЕЛЬНОЙСОКРАТИТЕЛЬНОЙСОКРАТИТЕЛЬНОЙ ФУНКЦИИФУНКЦИИФУНКЦИИФУНКЦИИФУНКЦИИ СЕРДЦАСЕРДЦАСЕРДЦАСЕРДЦАСЕРДЦА

Сила сокращения волокон миокарда пропор$
циональна числу мостиков между актином и
миозином. Это число зависит от взаимополо$

жения актина и миозина, сродства тропонина
к Са2+ и концентрации Са2+ в саркоплазме.

Взаимоположение актина и миозина изменяется при
растяжении мышечного волокна (преднагрузки). Соглас$
но закону Франка–Старлинга, при увеличении (в изве$
стных пределах) исходной длины волокон миокарда
энергия их сокращения возрастает.

Сродство тропонина к Са2+ увеличивается в условиях
снижения уровня Mg2+, АТФ и фосфата в саркоплазме.
Противоположные изменения могут возникать при аци$
дозе и уменьшении исходной длины саркомеров.

Концентрация Са2+ в саркоплазме зависит от величины
его внешнего входящего тока и от количества Са2+, ко$
торое освобождается из саркоплазматического ретику$
лума при возбуждении кардиомиоцита. Оба эти факто$
ра находятся под контролем β$адренорецепторов таким
образом, что активация рецепторов вызывает накопле$
ние Са2+ в саркоплазме. Возрастание уровня Са2+ в клет$
ке лежит в основе «ритмоинотропного эффекта», т.е.
увеличения силы сокращений миокарда при ускорении
их ритма.

НервнаяНервнаяНервнаяНервнаяНервная регуляциярегуляциярегуляциярегуляциярегуляция сократительнойсократительнойсократительнойсократительнойсократительной функциифункциифункциифункциифункции серд$серд$серд$серд$серд$
цацацацаца. Синоатриальный и АВ$узлы богато снабже$
ны волокнами вегетативной нервной системы.

Парасимпатическая стимуляция по правому блуждаю$
щему нерву вызывает угнетение автоматизма синоат$
риального узла, замедляет проведение импульса (отри$
цательный дромотропный эффект), удлиняет период
рефрактерности ткани, окружающей синоатриальный
узел. Левый блуждающий нерв в основном замедляет
проведение и удлиняет рефрактерность клеток АВ$уз$
ла. Ядра блуждающего нерва оказывают постоянное
тоническое влияние на синоатриальный узел и прово$
дящую систему миокарда.

Симпатические волокна, иннервирующие сердце, идут
от шейных и верхних грудных симпатических узлов, в
основном от ganglion stellatum. Активация симпатичес$
кой нервной системы сопровождается учащением рит$
ма, ускорением проведения импульса возбуждения, уве$
личением силы сокращения.

Функции сердца также регулируют внутрисердечные пе$
риферические рефлексы, которые могут изменять силу и
ритм сокращений, скорость диастолического расслаб$
ления миокарда, скорость проведения возбуждения,
тонус коронарных сосудов. Внутрисердечные рефлек$
сы инициируются при раздражении рецепторов растя$
жения на волокнах миокарда (особенно правого пред$
сердия) и в стенке коронарных сосудов. Возбуждение
от рецепторов, связанных с дендритами афферентных
нейронов, передаётся вставочным и эфферентным ин$
тракардиальным нейронам. Последние представляют
собой общий конечный путь для импульсов, идущих
по блуждающему нерву, и для импульсов от интракар$
диальных афферентных нейронов, связанных с меха$
норецепторами. Конечная реакция сердца определяет$
ся характером взаимодействия импульсов, поступающих
из двух этих источников. В интрамуральных ганглиях
сердца имеются холинергические и адренергические эф$
ферентные нейроны. Последние более возбудимы; они
активируются слабыми импульсами от рецепторов рас$
тяжения или от блуждающих нервов, что вызывает уве$
личение силы сердечных сокращений. Сильное растя$
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жение миокарда или интенсивный поток импульсов по
блуждающим нервам активируют холинергические эф$
ферентные нейроны, которые оказывают тормозное
влияние на сократительную функцию миокарда.

ГуморальнаяГуморальнаяГуморальнаяГуморальнаяГуморальная регуляциярегуляциярегуляциярегуляциярегуляция сократительнойсократительнойсократительнойсократительнойсократительной функциифункциифункциифункциифункции
сердцасердцасердцасердцасердца. Сила и скорость сокращений сердца воз$
растают при повышении в крови концентрации
катехоламинов (адреналина и норадреналина),
секретируемых мозговым веществом надпочеч$
ников на фоне психологического и физическо$
го стресса. Положительный инотропный эффект
оказывают глюкагон, гормоны коры надпочеч$
ников, ангиотензин и серотонин. Тироксин ус$
коряет сердечный ритм. Сократительная актив$
ность миокарда угнетается в условиях гипоксемии,
гиперкапнии и ацидоза.

ОООООСОБЕННОСТИСОБЕННОСТИСОБЕННОСТИСОБЕННОСТИСОБЕННОСТИ КРОВОСНАБЖЕНИЯКРОВОСНАБЖЕНИЯКРОВОСНАБЖЕНИЯКРОВОСНАБЖЕНИЯКРОВОСНАБЖЕНИЯ СЕРДЦАСЕРДЦАСЕРДЦАСЕРДЦАСЕРДЦА

Главный источник кровоснабжения сердца —
венечные артерии, дополнительный — ветви
грудной аорты и внутренних грудных артерий.

Венечный кровоток значительно больше во время диа$
столы, чем систолы, из$за феномена систолического сжа$
тия коронарных сосудов. Систолическое сжатие меньше
влияет на кровоток в правом желудочке, так как в нём
существенно ниже максимальное внутрижелудочковое
давление по сравнению с левым желудочком. Коронар$
ный кровоток в основном регулируется метаболичес$
кими факторами. Кровообращение в миокарде строго
соответствует уровню метаболизма. Один из основных
метаболитов, регулирующих просвет коронарных со$
судов, — аденозин. Эффективность и надёжность ко$
ронарного кровотока обеспечиваются большим пер$
фузионным давлением, наличием анастомозов между
венечными артериями и их ветвями, большой плотнос$
тью капиллярной сети (в 2 раза выше, чем в скелетной
мышце), дополнительными некоронарными источника$
ми кровоснабжения.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÑÅÐÄÖÀ*
Группу заболеваний сердечно$сосудистой сис$
темы (ССС) составляют такие распространённые
болезни, как атеросклероз, ГБ, ИБС, ревмати$
ческие болезни, воспалительные заболевания
сердца и его пороки, а также врождённые и
приобретённые заболевания сосудов. Все эти
болезни весьма распространены во всём мире,
хотя значение каждой из них различно.

Атеросклероз, ГБ и ИБС входят в группу ос$
новных заболеваний ХХ века, так как характе$
ризуются наибольшей заболеваемостью и смер$
тностью. Вместе с тем их значение стало
понятным лишь в начале столетия. Так, ин$
фаркт миокарда впервые подробно описали

В.П. Образцов и Н.Д. Стражеско в 1909 г. [151];
термин «атеросклероз» предложил F. Marschand)
в 1904 г., а как болезнь атеросклероз выделили
Н.Н. Аничков и С.С. Халатов в 1913 г. [96]; ГБ
как нозологическая форма была описана в 1922 г.
Г.Ф. Лангом [133]. И.В. Давыдовский называл
эти болезни «болезнями цивилизации», счи$
тая, что они есть выражение неспособности
человека адаптироваться к быстро прогресси$
рующей урбанизации и связанным с нею изме$
нениям образа жизни людей, с постоянными
стрессовыми влияниями, с нарушениями эко$
логических параметров жизни и другими осо$
бенностями так называемого «цивилизованного
общества».

В этиологии, пато$ и морфогенезе атеросклероза
и ГБ много общего. Вместе с тем ИБС, которая
в настоящее время рассматривается как само$
стоятельная нозологическая единица, по су$
ществу является кардиальной формой атеро$
склероза и ГБ. Однако, несмотря на то, что
это разные болезни, для них характерно ате$
росклеротическое поражение крупных и сред$
них артерий. Атеросклероз сосудов развивает$
ся и при ряде других заболеваний, особенно
эндокринных и вирусных. Всё это указывает
на то, что, помимо самостоятельной нозоло$
гической формы, атеросклероз сосудов явля$
ется стереотипным закономерным ответом
организма на изменения различных видов об$
мена веществ, трансформирующихся в нару$
шения преимущественно жирового и белково$
го обмена в сочетании с повреждением интимы
артерий. Причины этих нарушений могут быть
различными, и, вероятно, поэтому так трудно
определить этиологию атеросклероза.

Àòåðîñêëåðîç
Атеросклероз (МКБ: I70 Атеросклероз) — хро$
ническое заболевание артерий эластического
и мышечно$эластического типа, обусловлен$
ное нарушениями жиробелкового обмена и
характеризующееся очаговыми отложениями в
интиме сосудов белков и липидов с последую$
щим разрастанием вокруг них соединительной
ткани. Атеросклерозом болеет подавляющее
большинство населения мира, но особенно
широко болезнь распространена в странах Ев$
ропы и Северной Америки, хотя выраженность
поражения сосудов неодинакова у людей, жи$
вущих в разных странах, климатических по$
ясах, у представителей разных рас и народов.
Заболевание поражает людей с 25–30 лет, и в
этой возрастной группе мужчины болеют в 5
раз чаще женщин, хотя после 45–50 лет эти* Автор раздела «Заболевания сердца» — В.С. Пауков.
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различия становятся не столь яркими, а после
70 лет атеросклероз выражен одинаково у муж$
чин и женщин. Осложнения атеросклероза, вне
зависимости от пола, являются основной при$
чиной смертности населения мира.

ÝÒÈÎËÎÃÈß

Этиология атеросклероза окончательно не ус$
тановлена, хотя общепризнано, что это поли$
этиологическое заболевание, обусловленное
сочетанием изменений жиробелкового обмена
и повреждений эндотелия интимы артерий.
Причины обменных нарушений, как и повреж$
дающие эндотелий факторы, могут быть раз$
личными, но широкие эпидемиологические ис$
следования атеросклероза позволили выделить
наиболее значимые влияния, которые получи$
ли название факторов риска.

ФФФФФАКТОРЫАКТОРЫАКТОРЫАКТОРЫАКТОРЫ РИСКАРИСКАРИСКАРИСКАРИСКА

ВозрастВозрастВозрастВозрастВозраст. Увеличение частоты и выраженности атеро$
склероза с возрастом не вызывает сомнений, что по$
зволило некоторым авторам рассматривать атероск$
лероз не как заболевание, а как закономерную
проблему возраста.

ПолПолПолПолПол. Мужчины начинают болеть атеросклерозом рань$
ше женщин, и заболевание у них протекает тяжелее.
Поэтому и осложнения атеросклероза у мужчин встре$
чаются чаще.

НаследственностьНаследственностьНаследственностьНаследственностьНаследственность играет существенную роль в разви$
тии атеросклероза, так как доказано существование
генетически обусловленных форм заболевания, свя$
занных с мутациями или дефектами определённых
генов. Часто, но не всегда при этом имеются другие
генетически обусловленные факторы риска — СД,
артериальные гипертензии и пр.

ГиперлипидемияГиперлипидемияГиперлипидемияГиперлипидемияГиперлипидемия (гиперхолестеринемия) — ведущий
фактор риска, обусловленный нарушением соотноше$
ния в крови ЛП низкой (ЛПНП) и очень низкой
(ЛПОНП) плотности с ЛП высокой (ЛПВП) и очень
высокой (ЛПОВП) плотности. Это соотношение при
атеросклерозе составляет 5:1 и более (в норме — 4:1).
Установлено, что 65% случаев атеросклероза связаны
с ростом содержания в крови ЛПНП и ЛПОНП и
около 35% наблюдений обусловлены снижением уров$
ня ЛПВП. Этот же фактор риска включает и тригли$
церидемию. Гиперлипидемия нередко связана с на$
следственными факторами и особенностями питания.
Поэтому в определённой степени она объясняет гео$
графические и этнические различия в частоте возник$
новения атеросклероза.

АртериальнаяАртериальнаяАртериальнаяАртериальнаяАртериальная гипертензиягипертензиягипертензиягипертензиягипертензия. Повышение АД любого ге$
неза приводит к повышению проницаемости сосуди$
стых стенок, в том числе и для ЛП, что способствует
повреждению эндотелия интимы. С гипертензией свя$
зывают и появление атеросклеротических бляшек в
нетипичных для атеросклероза сосудах — в лёгочной
артерии при гипертензии малого круга кровообраще$
ния, в воротной вене при портальной гипертензии.

КурениеКурениеКурениеКурениеКурение. Атеросклероз коронарных артерий и аорты
выражен у курильщиков в 2 раза интенсивнее и встре$
чается в 2 раза чаще, чем у некурящих. Поэтому ин$
фаркт миокарда и другие осложнения атеросклероза
у курильщиков развиваются значительно чаще, чем у
некурящих.

ГормональныеГормональныеГормональныеГормональныеГормональные факторыфакторыфакторыфакторыфакторы. Большинство гормонов в той или
иной степени влияет на нарушения жиробелкового
обмена. Особенно отчётливыми факторами риска яв$
ляются СД и гипотиреоз. Атеросклероз (макроангио$
патия) при этих заболеваниях связан с выраженной
гиперлипидемией и значительным увеличением в крови
ЛПНП. Этот фактор риска способствует развитию ате$
росклеротической окклюзии сосудов.

ПероральныеПероральныеПероральныеПероральныеПероральные контрацептивыконтрацептивыконтрацептивыконтрацептивыконтрацептивы близки к гормональным
факторам риска, приём таких контрацептивов свыше
5 лет увеличивает риск более раннего развития ате$
росклероза и его интенсивность у женщин.

СтрессовыеСтрессовыеСтрессовыеСтрессовыеСтрессовые ситуацииситуацииситуацииситуацииситуации являются ярким фактором риска,
так как приводят к психоэмоциональному перенап$
ряжению, являющемуся причиной нарушений ней$
роэндокринной регуляции жиробелкового обмена и
вазомоторных расстройств.

ОжирениеОжирениеОжирениеОжирениеОжирение иииии гиподинамиягиподинамиягиподинамиягиподинамиягиподинамия способствуют нарушению жи$
робелкового обмена и накоплению в крови ЛПНП и
ЛПОНП.

ВирусыВирусыВирусыВирусыВирусы также, вероятно, могут быть факторами риска,
особенно Herpes simplex. Вирусы, инфицирующие эн$
дотелиоциты, могут усиливать их прокоагулянтную
активность, адгезию тромбоцитов, а также деструк$
цию эндотелия.

ГГГГГИПЕРЛИПИДЕМИИИПЕРЛИПИДЕМИИИПЕРЛИПИДЕМИИИПЕРЛИПИДЕМИИИПЕРЛИПИДЕМИИ

Все указанные факторы риска прежде всего
способствуют нарушению жиробелкового об$
мена в виде гиперлипидемии (МКБ: E78 На$
рушения обмена липопротеинов и другие
липидемии), гиперхолестеринемии, значитель$
ного и прогрессирующего увеличения ЛПНП
и ЛПОНП, появлению модифицированных
апо$β$ЛП. Механизмы этих обменных измене$
ний различны, хотя могут и дополнять друг друга
в патогенезе атеросклероза.

Гиперлипидемия обязательно сочетается с ги$
перхолестеринемией. Более того, начало нару$
шений жиробелкового обмена, очевидно, связа$
но именно с изменениями обмена холестерина.
Нарушение его баланса может происходить либо
за счёт избыточного поступления холестерина с
пищей, либо в результате избыточного синтеза
его в организме, либо как следствие нарушения
выведения холестерина из организма. В любом
случае возникает дислипопротеинемия, т.е. на$
рушение содержания ЛП в плазме крови и из$
менение соотношений между их фракциями.

Выделяют 3 типа гиперлипидемий: генетичес$
кие (первичные), вторичные (при СД, гипоти$
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реозе, нефротическом синдроме и некоторых
других заболеваниях), алиментарные.

ГенетическиеГенетическиеГенетическиеГенетическиеГенетические (первичные) гиперлипидемии и гиперхо$
лестеринемии (МКБ: E78.9 Нарушения обмена липо$
протеинов неуточнённые) обусловлены наследствен$
ными нарушениями липидного обмена. Они связаны
с мутациями определённых генов или группы генов,
кодирующих главным образом синтез и функцию
ЛПНП$рецепторов клеточных мембран (теория атеро$
склероза Гольдштейна–Брауна), а также некоторые дру$
гие реакции метаболизма ЛП. Генетические гиперли$
попротеинемии проявляются выраженным ранним
атеросклерозом, в первую очередь коронарных арте$
рий. Генетические нарушения липидного обмена встре$
чаются в популяции с частотой от 1:500 до 1:1 000 000.
Известны 5 генетических гиперлипидемий:

1. Семейная гиперхолестеринемия (МКБ: E78.0 Чис$
тая гиперхолестеринемия), при которой возникают
генетические изменения, приводящие к дефициту
клеточных рецепторов ЛПНП.

2. Семейная гипо$α$липопротеинемия (МКБ: E78.6
Недостаточность липопротеидов) обусловлена гене$
тическим дефектом апо$А$1 и апо$А$II, что приво$
дит к снижению уровня ЛПВП, блокаде обратного
транспорта холестерина и, как следствие, к дисли$
попротеинемии и гиперхолестеринемии.

3. Болезнь накопления эфиров холестерина у моло$
дых людей (МКБ: E78.8 Другие нарушения обмена
липопротеидов). Она связана с генетическим дефек$
том лизосомальной липазы и соответственно с на$
рушением катаболизма холестерина.

4 и 5. Семейная комбинированная гиперлипидемия
(МКБ: E78.4 Другие гиперлипидемии) и семейная
триглицеридемия (МКБ: E78.1 Чистая гиперглице$
ридемия). Генетический дефект, вызывающий две
последние болезни, неизвестен, но обе они харак$
теризуются наследственными гиперлипидемией и
дислипопротеинемией.

ÏÀÒÎÃÅÍÅÇ

По$видимому, роль ЛПНП$рецепторов клеточ$
ных мембран в развитии атеросклероза универ$
сальна, но при наследственных нарушениях ли$
пидного обмена дефицит ЛПНП$рецепторов
цитомембран первичен, а при вторичных или али$
ментарных гиперлипопротеинемиях и гиперхоле$
стеринемиях он вторичен и является важнейшим
звеном патогенеза атеросклероза (рис. 9$1).

Так, гиперлипидемия может быть связана с
инфильтрацией интимы артерий экзогенным (те$
ория атеросклероза Н.Н. Аничкова) или эндо$
генным холестерином. Механизм этой инфиль$
трации объясняется блокадой ЛПНП$рецепторов
мембран клеток печени, надпочечников, фиб$
робластов, лимфоцитов, эндотелиоцитов и др.
избыточным количеством ЛПНП, ЛПОНП, мо$
дифицированными апо$β$ЛП и угнетением так
называемого регулируемого обмена ЛП. В этих
условиях клетки макрофагальной системы — мо$
ноциты и макрофаги, а также эндотелиоциты и
др., обладающие рецепторами не только к
ЛПНП, но и к модифицированным ЛП (ске$
венджер$рецепторы, от англ. scavenger — мусор$
щик), а также рецепторами к Fc$фрагментам
иммунных комплексов, осуществляют нерегули$
руемый (ненасыщаемый) обмен ЛП. Холестерин
различных типов ЛП поступает в лизосомы мак$
рофагов, а излишки холестерина должны уда$
ляться с помощью ЛПВП и ЛПОВП. При ги$
перлипидемии система выведения холестерина
оказывается недостаточной, так как он скап$
ливается в макрофагах, ГМК сосудистых сте$

Ðèñ. 9-1. Ìåòàáîëèçì ëèïîïðîòåèíîâ. ÕÌ — õèëîìèêðîíû, ËÕÀÒ — ëåöèòèíõîëåñòåðèíàöèëòðàíñôåðàçà, ËÏÏÏ — ëèïî-
ïðîòåèíû ïðîìåæóòî÷íîé ïëîòíîñòè; áóêâåííûå è áóêâåííî-öèôðîâûå ñèìâîëû (íàïðèìåð, Ñ, Å, Â-48, Â-100) îòíîñÿòñÿ ê
ðàçíûì ôîðìàì àïîëèïîïðîòåèíîâ (ñì. ñòàòüþ «Äåôåêòû àïîëèïîïðîòåèíîâ»).
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нок, в результате чего образуются пенистые
или ксантомные клетки. Таким образом, при
атеросклерозе ЛПНП$рецепторный нерегули$
руемый обмен ЛП преобладает над ЛПНП$ре$
цепторным регулируемым обменом ЛПНП и
ЛПОНП.

В патогенезе атеросклероза гиперлипидемия и
дислипопротеинемия сочетаются с повреждени$
ем эндотелия интимы артерий, и это обуслов$
ливает начало образования атеросклеротичес$
кой бляшки. Повреждающими факторами могут
быть: сама гиперлипидемия, катехоламинемия,
иммунные комплексы и другие компоненты
иммунной системы, токсины, вирусы, гемоди$
намические воздействия (гипертензия, спазмы
и парезы сосудов, реологические нарушения
крови и др.). Обычно имеет место сочетание
нескольких повреждающих факторов.

ТТТТТЕОРИИЕОРИИЕОРИИЕОРИИЕОРИИ АТЕРОСКЛЕРОЗААТЕРОСКЛЕРОЗААТЕРОСКЛЕРОЗААТЕРОСКЛЕРОЗААТЕРОСКЛЕРОЗА

Механизмы сочетания изменений различных
параметров крови с повреждением интимы
артерий лежат в основе большинства теорий
атеросклероза, которые находят подтверждение
в клинике.

ИнфильтрационнаяИнфильтрационнаяИнфильтрационнаяИнфильтрационнаяИнфильтрационная теория атеросклероза Н.Н. Аничко$
ва указывает на значение гиперхолестеринемии и ги$
перлипидемии как на ключевые моменты в развитии
этого заболевания.

Нервно$метаболическаяНервно$метаболическаяНервно$метаболическаяНервно$метаболическаяНервно$метаболическая теория А.Л. Мясникова основную
роль в развитии заболевания отводит повторяющимся
стрессовым ситуациям, вызывающим психоэмоциональ$
ное перенапряжение, которое приводит к расстройству
нейроэндокринной регуляции жиробелкового обмена и
вазомоторным нарушениям. Возникающая гиперлипи$
демия в сочетании с гиперкатехоламинемией и вазомо$
торными реакциями обусловливают повреждение эн$
дотелия интимы сосудов.

ИммунологическаяИммунологическаяИммунологическаяИммунологическаяИммунологическая теория атеросклероза [148] рассмат$
ривает это заболевание как иммунное воспаление, до$
казательством чего являются характерные изменения
иммунной системы, наличие в сосудистой стенке ауто$
иммунных комплексов и иммунокомпетентных кле$
ток, прогрессирование заболевания при использова$
нии иммунодепрессантов в случаях трансплантации
органов и др.

РецепторнаяРецепторнаяРецепторнаяРецепторнаяРецепторная теория хорошо объясняет причины разви$
тия наследственно обусловленных форм атероскле$
роза и, вероятно, применима для понимания опреде$
лённых особенностей вторичных и алиментарной
гиперлипидемий.

ТромбогеннаяТромбогеннаяТромбогеннаяТромбогеннаяТромбогенная теория в какой$то степени выявляет при$
чины образования плоских пристеночных тромбов с
последующей их организацией в аорте и других арте$
риях, что нередко наблюдается при атеросклерозе.

ВируснаяВируснаяВируснаяВируснаяВирусная теория заболевания находит подтверждение
преимущественно в эксперименте.

Очевидно, все эти механизмы, приводящие к
повреждениям эндотелия, его слущиванию и
повышению проницаемости интимы артерий,
а также к нарушениям жиробелкового обмена
в том или ином сочетании, имеют место в мно$
гофакторном патогенезе атеросклероза.

ОООООСНОВНЫЕСНОВНЫЕСНОВНЫЕСНОВНЫЕСНОВНЫЕ ЭТАПЫЭТАПЫЭТАПЫЭТАПЫЭТАПЫ ПАТОГЕНЕЗАПАТОГЕНЕЗАПАТОГЕНЕЗАПАТОГЕНЕЗАПАТОГЕНЕЗА АТЕРОСКЛЕРОЗААТЕРОСКЛЕРОЗААТЕРОСКЛЕРОЗААТЕРОСКЛЕРОЗААТЕРОСКЛЕРОЗА

В обобщённом виде патогенез заболевания
складывается из ряда последовательных этапов.

•  До появления морфологических изменений в интиме
артерий в крови развиваются атерогенная дислипо$
протеинемия, гиперхолестеринемия с содержанием хо$
лестерина свыше 250–300 мг%, появляются модифи$
цированные ЛП, интенсивно захватывающиеся
ЛПОНП$рецепторами и скевенджер$рецепторами
эндотелиоцитов.

•  Началом образования атеросклеротической бляшки и
атеросклероза как болезни являются повреждение эн$
дотелия и повышение его проницаемости. В резуль$
тате резко возрастает инссудация ЛП и других ком$
понентов плазмы крови в интиму артерий. Развивается
субэндотелиальный мукоидный отёк. Часть повреж$
дённых эндотелиоцитов слущивается, и при этом по$
является возможность контакта тромбоцитов с базаль$
ной мембраной интимы, часть эндотелиальных клеток
теряет антикоагулянтные свойства.

•  Повреждённые эндотелиоциты экспрессируют моле$
кулы адгезии, что приводит к прилипанию к интиме
артерий тромбоцитов, моноцитов, лимфоцитов.
Тромбоциты выделяют ТФР. Моноциты проникают
в субэндотелиальное пространство и превращаются
в макрофаги, продуцирующие цитокины, которые обус$
ловливают хемотаксис и клеточную пролиферацию
(ИЛ1, ФНО, ТФР и др.). Цитокины лимфоцитов так$
же обеспечивают таксис клеток иммунокомпетентной
системы, участвующих в иммунном воспалении.

•  Макрофаги, тромбоциты, повреждённый эндотелий вы$
деляют ТФР, стимулирующий ГМК стенки артерий и
способствующий трансформации их сократительного
фенотипа в синтетический. ГМК мигрируют и накап$
ливаются в интиме, где начинают синтезировать про$
теогликаны, коллаген, эластин, необходимые для по$
строения коллагеновых и эластических волокон. При
этом синтезируемые типы коллагена обеспечивают
тропность ЛП к скоплениям ГМК, и это также спо$
собствует аккумуляции здесь липидов.

•  ЛП, накопившиеся в интиме, под влиянием макро$
фагальных цитокинов подвергаются пероксидации,
образуют комплексы с протеогликанами, которые
захватываются макрофагами и ГМК. При этом в ГМК
происходит нерегулируемое поглощение модифици$
рованных ЛПОНП. В макрофагах и ГМК истощается
система утилизации, прежде всего система лизосом,
цитоплазма клеток загружается липидами, а макро$
фаги и ГМК превращаются в ксантомные клетки. В
дальнейшем макрофаги, ГМК, ксантомные клетки
разрушаются, что способствует накоплению межкле$
точных липидов.

•  По мере прогрессирования заболевания в атероскле$
ротической бляшке образуются сосуды, нарастают
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процессы склероза и гиалиноза, происходит некроз
центра бляшки и её обызвествление.

ÌÎÐÔÎÃÅÍÅÇ ÀÒÅÐÎÑÊËÅÐÎÒÈ×ÅÑÊÎÃÎ
ÏÎÐÀÆÅÍÈß ÑÒÅÍÊÈ ÀÐÒÅÐÈÈ

В пато$ и морфогенезе атеросклероза выделя$
ют несколько стадий. Существуют макроско$
пическая и микроскопическая классификации
этих стадий, разница между которыми лишь в
том, что микроскопическая классификация
включает на одну стадию больше. Это так на$
зываемая долипидная стадия атеросклероза,
когда в организме развиваются описанные
выше изменения, предшествующие такому на$
коплению липидов в интиме артерий, которые
уже видны невооружённым глазом. Названия
отдельных стадий, хотя несколько и отлича$
ются друг от друга, но, по сути, отражают ди$
намику одних и тех же процессов, происходя$
щих в стенке артерии и в атеросклеротической
бляшке.

ДДДДДОЛИПИДНАЯОЛИПИДНАЯОЛИПИДНАЯОЛИПИДНАЯОЛИПИДНАЯ СТАДИЯСТАДИЯСТАДИЯСТАДИЯСТАДИЯ

Долипидная стадия не имеет клинической сим$
птоматики. Она характеризуется прогрессиру$
ющей гиперлипидемией, гиперхолестеринеми$
ей, дислипопротеинемией, гипофосфатемией
и другими изменениями, отражающими нару$
шения метаболизма при атеросклерозе. Вслед$
ствие того, что интима и внутренняя треть сред$
ней оболочки крупных и средних артерий
получают питание в результате диффузии из
кровотока, все изменения, возникающие в кро$
ви, довольно быстро приводят к морфологи$
ческим изменениям интимы. Они выявляются
в основном на молекулярном и субклеточном
уровнях и заключаются в повышении прони$
цаемости эндотелия. Это проявляется в выра$
женном пиноцитозе эндотелиоцитов, накоплении
в них липидных капель, исчезновении гликока$
ликса и раскрытии межэндотелиальных стыков.
Начинается пролиферация ГМК, продуцирующих
протеогликаны, что способствует образованию
подэндотелиального мукоидного отёка интимы,
дистрофии и слущиванию эндотелиоцитов. На$
копление в интиме белков плазмы и гликозоами$
ногликанов создаёт благоприятные условия для
фиксации в ней ЛПНП, ЛПОНП, холестерина,
апо$β$ЛП, фибриногена и др.

Уже на этой стадии в интиме появляются мо$
ноциты, трансформирующиеся в мононукле$
арные фагоциты. Они захватывают ЛПНП,
транспортируют их в интиму, секретируют
большое количество цитокинов, среди которых

и ТФР, способствующий пролиферации ГМК.
Макрофаги выделяют также коллагеназу и эла$
стазу, которые расщепляют коллагеновые и
эластические волокна, а также липопротеин$
липазу, обеспечивающую распад ЛП и их фа$
гоцитоз. Макрофаги выделяют также свобод$
норадикальный кислород, участвующий в
окислении липидов, утилизации ЛП, образо$
вании иммуногенных продуктов. Цитокины
моноцитов обеспечивают и миграцию в инти$
му артерий Т$ и B$лимфоцитов, которые взаи$
модействуют с поверхностными Аг макрофа$
гов, ГМК и эндотелиоцитов.

Таким образом, ещё до появления макроско$
пических изменений в сосудах в их интиме
начинаются иммунные реакции. Очевидно, до$
липидная стадия продолжается до тех пор, пока
сохраняются функции систем, обеспечивающих
выведение из интимы артерий ЛП и других ме$
таболитов. Когда наступает истощение этих си$
стем, процесс переходит в следующую стадию,
и прогрессирующие морфологические изме$
нения становятся видны невооружённым гла$
зом.

СССССТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯ ЛИПОИДОЗАЛИПОИДОЗАЛИПОИДОЗАЛИПОИДОЗАЛИПОИДОЗА ИЛИИЛИИЛИИЛИИЛИ ЖИРОВЫХЖИРОВЫХЖИРОВЫХЖИРОВЫХЖИРОВЫХ ПЯТЕНПЯТЕНПЯТЕНПЯТЕНПЯТЕН ИИИИИ ПОЛОСОКПОЛОСОКПОЛОСОКПОЛОСОКПОЛОСОК

В эту стадию происходит очаговая инфильтра$
ция интимы холестерином, ЛП, белками плаз$
мы, моноцитами, макрофагами, ГМК и ксан$
томными клетками. Выражены набухание и
деструкция эластических мембран. Очаги ате$
росклероза имеют жёлтый или серо$жёлтый
цвет, не возвышаются над поверхностью ин$
тимы артерий, но хорошо видны (рис. 9$2 на
вклейке, рис. 9$4,а). Они получили название
жировых пятен и полосок, которые появляют$
ся в первую очередь на задней стенке аорты и
в местах отхождения её ветвей, затем в круп$
ных артериях.

Образования, схожие с жировыми пятнами и
полосками, но расположенные в поперечном
направлении относительно продольной оси
аорты и крупных артерий, получили название
поперечные полоски. Они обнаруживаются даже
у новорождённых, содержат скопления ГМК,
соединительную ткань, но не содержат липи$
дов. В детском и юношеском возрасте попе$
речные полоски исчезают, но в последующем
атеросклеротические бляшки часто образуют$
ся в тех участках, где локализовались попе$
речные полоски. Поэтому предполагают, что
часть поперечных полосок может со време$
нем трансформироваться в атеросклеротичес$
кие бляшки или они вызывают такие измене$

Text
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ния в интиме артерий, которые предрасполага$
ют к образованию здесь атеросклеротических
бляшек.

СССССТТТТТАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯ ЛИПОСКЛЕРОЗЛИПОСКЛЕРОЗЛИПОСКЛЕРОЗЛИПОСКЛЕРОЗЛИПОСКЛЕРОЗААААА

Стадия липосклероза, или фиброзных бляшек,
начинается, когда вокруг очага отложения липи$
дов, ЛП, холестерина в интиме происходит раз$
растание соединительной ткани, продолжается
пролиферация ГМК и макрофагов, имеются Т$ и
B$лимфоциты, плазматические и ксантомные
клетки. Бляшки становятся плотными, белого
или бело$жёлтого цвета, овальной или округлой
формы, выступают в просвет сосуда (рис. 9$3 на
вклейке, рис. 9$4,б). В аорте и крупных артериях
они часто сливаются друг с другом, что придаёт
внутренней поверхности этих сосудов бугристый
вид. Верхний фиброзный слой бляшки, обращён$
ный в просвет сосуда и покрытый дистрофически
изменённым эндотелием, носит название по$
крышка бляшки. В краях бляшки происходит
формирование новых сосудов (vasa plaquorum), че$
рез которые также поступают ЛП и плазменные
белки, что способствует росту фиброзных бляшек.
Увеличиваясь в размерах, они стенозируют про$
свет артерии.

Фиброзные бляшки являются основной формой
атеросклеротического поражения сосудов. Их ло$
кализация соответствует тем участкам артерий,
которые испытывают повышенное гемодинами$
ческое воздействие — места ветвления и изгибов
сосудов, та сторона артерий, которая прилежит к
плотным образованиям (например, задняя стен$
ка аорты, прилежащая к позвоночнику). Распре$
деление бляшек также достаточно характерно —
в области дуги и в брюшном отделе аорты, в коро$
нарных артериях, артериях мозга, почек, нижних
конечностей, сонных артериях и др.

СССССТТТТТАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯ ОСЛОСЛОСЛОСЛОСЛОЖНОЖНОЖНОЖНОЖНЕЕЕЕЕНЫХНЫХНЫХНЫХНЫХ ПОРПОРПОРПОРПОРАЖЕНИЙАЖЕНИЙАЖЕНИЙАЖЕНИЙАЖЕНИЙ

Стадия осложнённых поражений (комплексных из$
менений) включает в себя три процесса: атерома$
тоз, изъязвление и кальциноз фиброзной бляшки
(рис. 9$4,в).

АтероматозАтероматозАтероматозАтероматозАтероматоз характеризуется омылением и распадом ли$
пидов с образованием кристаллов холестерина в цен$
тре бляшки, а также разрушением прилежащих кол$
лагеновых и эластических волокон. В результате
появляется атероматозный кашицеобразный детрит.
Вокруг него в бляшке располагаются ксантомные клет$
ки, активные T$лимфоциты, фрагменты ЦИК, плаз$
матические клетки. Покрышка бляшки нередко гиа$
линизируется. Средняя оболочка артерий под бляшкой
атрофируется, что способствует образованию аневризм.
В самой бляшке много vasa plaquorum.

Ðèñ. 9-4. Àòåðîñêëåðîòè÷åñêèå èçìåíåíèÿ â àðòåðèè:
à — æèðîâàÿ ïîëîñêà, á — ôèáðîçíàÿ áëÿøêà, â — êîìïëåêñ-
íûå íàðóøåíèÿ; 1 — ìåæêëåòî÷íûå ëèïèäû, 2 — ïåíèñòûå
êëåòêè, 3 — ôèáðîçíàÿ êàïñóëà, 4 — ÃÌÊ, 5 — ëèïèäíîå ÿäðî,
6 — òðîìá, 7 — èçúÿçâëåíèå, 8 — êàëüöèôèêàöèÿ, 9 — êðî-
âîèçëèÿíèå [103].

ИзъязвленияИзъязвленияИзъязвленияИзъязвленияИзъязвления. Им обычно предшествует кровоизлияние в ате$
роматозные массы атеросклеротической бляшки с образо$
ванием интрамуральной гематомы. При этом покрышка
бляшки разрывается, тромботические и атероматозные мас$
сы выпадают в просвет сосуда и могут стать источником
тромбоэмболии. Сама бляшка представляет собой атерома$
тозную язву с подрытыми, неровными краями и дном, об$
разованным мышечной тканью или адвентицией. Дефект
интимы в области атероматозной язвы часто прикрывается
тромботическими массами.

КальцинозКальцинозКальцинозКальцинозКальциноз завершает морфогенез атеросклеротической
бляшки и характеризуется выпадением в неё солей
кальция. Происходит обызвествление или петрифи$
кация бляшки, которая приобретает каменистую плот$
ность и состоит из плотных, ломких пластинок.

Морфогенез атеросклеротического поражения
стенки артерии представлен на рис. 9$4, а па$
тогенез атеросклероза в общем виде на рис. 9$5.

Различные стадии атеросклероза нередко сочетают$
ся в одном и том же сосуде, что указывает на волно$
образное и прогрессирующее течение заболевания.

Text
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Ðèñ. 9-5. Ïàòîãåíåç àòåðîñêëåðîçà. ÔÐ — ôàêòîð ðîñòà, ÒðÔÐ — ôàêòîð ðîñòà èç òðîìáîöèòîâ, ÃÌÊ — ãëàäêîìûøå÷íàÿ êëåòêà.

Все описанные изменения фиброзных бляшек при$
водят к стенозированию, тромбозу и окклюзии ар$
терий, с этим связаны клинико$анатомические фор$
мы атеросклероза, так как в их основе лежат ишемия
ткани или органа и её последствия. Клинические
проявления зависят от локализации и распростра$
нённости процесса. При этом медленное стенози$
рование сосуда атеросклеротической бляшкой со$
провождается постепенно нарастающей ишемией
ткани, её атрофией, склерозом и хронической сосу$
дистой недостаточностью. Развивающееся коллате$
ральное кровообращение может привести к пере$

распределению крови в смежных сосудистых бас$
сейнах и появлению синдромов обкрадывания,
когда для компенсации кровоснабжения тканей в
районе стенозированной артерии ухудшается кро$
воснабжение близлежащих органов. Быстрая окк$
люзия питающей артерии обычно связана с ослож$
нёнными поражениями атеросклеротической
бляшки, приводит к острой недостаточности кро$
воснабжения и развитию инфаркта или гангрены
органа. Кроме того, образовавшаяся атеросклероти$
ческая аневризма может сопровождаться расслаива$
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нием и разрывом стенки артерии с последующим мас$
сивным кровотечением.

ÎÑÍÎÂÍÛÅ ÔÎÐÌÛ ÀÒÅÐÎÑÊËÅÐÎÇÀ

АтеросклерозАтеросклерозАтеросклерозАтеросклерозАтеросклероз аортыаортыаортыаортыаорты (МКБ: I70.0 Атеросклероз аор$
ты) — наиболее частая форма заболевания. В зави$
симости от преимущественного поражения того или
иного отдела аорты развивается один из двух вари$
антов этой формы: синдром дуги аорты и синдром
Лериша.

•  Синдром дуги аорты развивается в результате выраженного
атеросклеротического поражения дуги и грудного отдела
этого сосуда. Обычно имеют место сливающиеся атерома$
тозные и петрифицированные бляшки, нередко органи$
зованные пристеночные тромбы. Из$за стенозирования
устьев ветвей аорты у больных наблюдаются отсутствие
пульса на лучевой артерии, ишемия головного мозга с со$
ответствующей симптоматикой, нарушение зрения (вплоть
до слепоты); вследствие сдавления пищевода затруднено
глотание, а из$за сдавления возвратного нерва появляется
охриплость голоса.

•  Синдром Лериша (МКБ: I74.0 Эмболия и тромбоз брюш$
ной аорты) развивается при тяжёлом поражении брюш$
ного отдела и бифуркации аорты, где наблюдаются об$
разование сливающихся атеросклеротических бляшек с
осложнённым поражением, пристеночными организо$
ванными и свежими тромбами, значительно стенозиру$
ющими просвет аорты, подвздошных и бедренных арте$
рий. В результате прогрессирующей ишемии нижних
конечностей у больных появляются перемежающаяся
хромота, нарушения чувствительности и побледнение
кожи нижних конечностей, возможно возникновение
гангрены одной из них.

АтеросклерозАтеросклерозАтеросклерозАтеросклерозАтеросклероз коронарныхкоронарныхкоронарныхкоронарныхкоронарных артерийартерийартерийартерийартерий сердцасердцасердцасердцасердца (МКБ:
I25.1 Атеросклеротическая болезнь сердца),
являясь по существу кардиальной формой ате$
росклероза, служит причиной ИБС, рассмат$
риваемой как самостоятельная нозология.

АтеросклерозАтеросклерозАтеросклерозАтеросклерозАтеросклероз артерийартерийартерийартерийартерий головногоголовногоголовногоголовногоголовного мозгамозгамозгамозгамозга (МКБ:
I67.2 Церебральный атеросклероз) лежит в ос$
нове церебральной формы этого страдания и
является причиной группы цереброваскуляр$
ных заболеваний.

АтеросклерозАтеросклерозАтеросклерозАтеросклерозАтеросклероз почечныхпочечныхпочечныхпочечныхпочечных артерийартерийартерийартерийартерий (МКБ: I70.1 Ате$
росклероз почечной артерии) характеризует ре$
нальную форму заболевания. Обычно процесс
наиболее резко выражен в одной из почечных
артерий, стенозированной на 50–75% и более.
Атеросклеротические бляшки, как правило,
множественные, петрифицированные, неред$
ко подвергаются изъязвлению, что способствует
пристеночному тромбозу и тромбоэмболии.
При нарастающей ишемии возникают клино$
видные участки атрофии и склероза паренхи$
мы почки, а при острой окклюзии почечной
артерии или тромбоэмболии развиваются инфарк$

ты почки с последующим образованием втянутых
рубцов. В результате образуется крупнобугристая,
атеросклеротически сморщенная почка — атероск$
леротический нефросклероз. При стенозирующем
атеросклерозе почечной артерии появляется сим$
птоматическая ренальная гипертензия. Иногда к
этому может привести атеросклеротическая бляш$
ка аорты, стенозирующая устье почечной артерии.

АтеросклерозАтеросклерозАтеросклерозАтеросклерозАтеросклероз артерийартерийартерийартерийартерий кишечникакишечникакишечникакишечникакишечника (МКБ: K55.1
Хронические сосудистые болезни кишечника)
лежит в основе кишечной формы заболевания.
Наблюдается у людей пожилого и старческого
возраста при атеросклеротическом поражении
артерий брыжейки. На фоне выраженного сте$
нозирования атеросклеротическими бляшками
просвета сосуда часто образуется обтурирую$
щий тромб и развивается гангрена кишки. Кли$
нически наблюдается острая кишечная непро$
ходимость, быстро нарастает интоксикация,
приводящая больных к смерти, если своевре$
менно не произведена резекция некротизиро$
ванного участка кишки.

АтеросклерозАтеросклерозАтеросклерозАтеросклерозАтеросклероз артерийартерийартерийартерийартерий нижнихнижнихнижнихнижнихнижних конечностейконечностейконечностейконечностейконечностей (МКБ:
I70.2 Атеросклероз артерий конечностей). Чаще
поражаются бедренные артерии: прогрессиру$
ют стенозирование их просвета, развивается ат$
рофия и склероз тканей нижних конечностей. При
этом коллатеральное кровообращение оказывается
недостаточным, часто развивается синдром Ле$
риша. Если атеросклероз артерий осложняется их
тромбозом, возникает атеросклеротическая ганг$
рена нижней конечности.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения иииии исходисходисходисходисход атеросклерозаатеросклерозаатеросклерозаатеросклерозаатеросклероза. Исходом ате$
росклероза, как правило, является смерть, на$
ступающая через осложнения заболевания —
хроническую ИБС, инфаркт миокарда, инсульт,
гангрену кишечника или нижней конечности,
разрыв аневризмы аорты, кровоизлияния и
кровотечения. Исход зависит также от локали$
зации поражения, калибра поражённой арте$
рии и остроты процесса.

Ãèïåðòîíè÷åñêàÿ áîëåçíü
ГипертоническаяГипертоническаяГипертоническаяГипертоническаяГипертоническая болезньболезньболезньболезньболезнь (эссенциальная гипер$
тония, первичная артериальная гипертензия;
МКБ: I10 Эссенциальная [первичная] гипер$
тензия) — повышение АД, составляющее сущ$
ность страдания.

АртериальнаяАртериальнаяАртериальнаяАртериальнаяАртериальная гипертензиягипертензиягипертензиягипертензиягипертензия, или гипертония, —
симптом повышения АД при другом заболева$
нии, исчезающий после излечения основного



212212212212212 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 9

страдания (симптоматические гипертонии или
симптоматические гипертензии).

За верхнюю границу нормы, по рекомендации ВОЗ,
принято считать АД 140/90 мм рт.ст. Значения АД,
превышающие 160/95 мм рт.ст. и выше, расцениваются
как артериальная гипертензия.

РаспространённостьРаспространённостьРаспространённостьРаспространённостьРаспространённость. Гипертонической болез$
нью (ГБ) страдает 20% населения мира. Мужчи$
ны болеют несколько чаще женщин, сельские
жители страдают ГБ в 4–5 раз реже жителей круп$
ных городов. Заболевание обычно развивается
после 35–45 лет и прогрессирует до 55–58 лет,
после чего часто стабилизируется на повышен$
ных значениях АД. В некоторых случаях стойкое
и быстро нарастающее АД развивается у моло$
дых людей.

СмертностьСмертностьСмертностьСмертностьСмертность от ГБ (наряду с ИБС и церебровас$
кулярными заболеваниями) является основной
причиной смерти населения развитых стран. В
России смертность больных ГБ в возрасте 35–65
лет в 2 раза выше, чем в странах Западной Евро$
пы.

ФФФФФАКТАКТАКТАКТАКТОРЫОРЫОРЫОРЫОРЫ РИСКАРИСКАРИСКАРИСКАРИСКА

Выделяют ряд факторов, участвующих в разви$
тии ГБ (рис. 9$6). Основные факторы, опреде$
ляющие уровень АД, — сердечный выброс и об$
щее периферическое сосудистое сопротивление.

ГГГГГенетическиеенетическиеенетическиеенетическиеенетические факторыфакторыфакторыфакторыфакторы не вызывают сомнения, так как
ГБ очень часто носит семейный характер, и наследо$
вание имеет полигенную форму.

ЭмоциональныйЭмоциональныйЭмоциональныйЭмоциональныйЭмоциональный стрессстрессстрессстрессстресс, особенно длительное нервно$
психическое расстройство.

ДиетаДиетаДиетаДиетаДиета с большимбольшимбольшимбольшимбольшим потреблениемпотреблениемпотреблениемпотреблениемпотреблением повареннойповареннойповареннойповареннойповаренной солисолисолисолисоли.
Этот фактор обычно сочетается с генетической пред$
расположенностью к ГБ. Кроме того, повышенное

содержание в пище натрия сопровождается сниже$
нием в ней K+, Ca2+ и Mg2+, что играет роль в патоге$
незе ГБ.

ГГГГГормональныеормональныеормональныеормональныеормональные факторыфакторыфакторыфакторыфакторы — усиление прессорных вли$
яний гипоталамо$гипофизарной системы, избыточ$
ное выделение катехоламинов и активация ренин$$
ангиотензиновой системы.

ПочечныйПочечныйПочечныйПочечныйПочечный факторфакторфакторфакторфактор имеет большое значение. При вы$
сокой активности ренин$ангиотензин$альдостероно$
вой системы развивается вазоконстрикторная гипер$
тензия, при низкой активности — гиперволемическая
гипертензия.

РасовыеРасовыеРасовыеРасовыеРасовые факторыфакторыфакторыфакторыфакторы — афроамериканцы умирают от ГБ в
6 раз чаще, чем белые американцы.

ТТТТТучностьучностьучностьучностьучность.

КККККурениеурениеурениеурениеурение и злоупотребление алкоголем.

ПрофессиональныеПрофессиональныеПрофессиональныеПрофессиональныеПрофессиональные вредностивредностивредностивредностивредности — чрезмерное длитель$
ное напряжение внимания, сдерживание отрицатель$
ных эмоций (например, учителями, преподавателя$
ми, врачами и др.), вибрация, электромагнитное поле,
постоянный шум и т.п.

ГГГГГиподинамияиподинамияиподинамияиподинамияиподинамия, малоподвижный образ жизни.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

ГБ — многофакторное заболевание, в развитии
которого основное значение имеет сочетание ге$
нетической предрасположенности и воздействия
внешней среды. Выделяют 3 наиболее суще$
ственные причины ГБ:

хроническое психоэмоциональное перенапряжение —
повторяющиеся стрессы, конфликтные ситуации,
длительное чрезмерное напряжение внимания и т.п.
(теория Г.Ф. Ланга–А.Л. Мясникова);

генетически обусловленный дефект почечно$объёмно$
го механизма регуляции АД [36];

наследственный дефект ионных насосов клеточных
мембран, приводящий к нарушению обмена Ca2+ и
Na+ [165].

ÏÀÒÎÃÅÍÅÇ

Условно выделяют 2 основные группы механиз$
мов, ведущих к повышению АД, — нейрогумо$
ральные и гемодинамические.

НННННЕЙРОГУМОРАЛЬНЫЕЕЙРОГУМОРАЛЬНЫЕЕЙРОГУМОРАЛЬНЫЕЕЙРОГУМОРАЛЬНЫЕЕЙРОГУМОРАЛЬНЫЕ МЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫ

Нейрогуморальные механизмы включают ряд
факторов, влияние которых обеспечивает повы$
шение АД:

•  симпатико$адреналовая система, регулирующая со$
держание и активность катехоламинов — адренали$
на, норадреналина, дофамина, а также эндорфинов
и других опиатов;

•  ренин$ангиотензин$альдостероновая система;Ðèñ. 9-6. Ôàêòîðû, ó÷àñòâóþùèå â ðàçâèòèè ãèïåðòîíè-
÷åñêîé áîëåçíè. ÐÀÑ — ðåíèí-àíãèîòåíçèíîâàÿ ñèñòåìà,
ÑÍÑ — ñèìïàòè÷åñêàÿ íåðâíàÿ ñèñòåìà [103].
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•  гормоны (АКТГ, кортизол, СТГ, АДГ, половые гормо$
ны и др.);

•  прессорно$депрессорные системы (простагландино$
вая и калликреин$кининовая);

•  изменение кальциевого механизма и натрий$литиево$
го тока в связи с дефектом клеточных мембран;

•  дофаминовая система почек;

•  серотониновый механизм.

Эти нейрогуморальные факторы действуют на
уровне сердца и сосудов, повышая тонус пери$
ферических артериол, и обеспечивают включе$
ние в патогенез ГБ второй группы механизмов.

ГГГГГЕМОДИНАМИЕМОДИНАМИЕМОДИНАМИЕМОДИНАМИЕМОДИНАМИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ МЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫМЕХАНИЗМЫ

Повышение тонуса периферических артериол
возникает под влиянием следующих факторов:

•  задержка воды и Na+ в стенке сосудов;

•  прямое вазоконстрикторное действие ангиотензина
2, кортизола, ПгF

2α, цГМФ;

•  повышение уровня кальция в клетках, особенно в ГМК
стенок артериол;

•  снижение депрессорных влияний, в результате чего
уменьшается синтез ПгЕ, ПгА, ПгD, простациклина,
брадикинина.

Эти факторы (рис. 9$7) обеспечивают гемодина$
мический базис ГБ — неадекватное повышение
периферического сопротивления, обусловленно$
го повышением сосудистого давления, увеличе$
нием ОЦК и интерстициальной жидкости. У
больных ГБ повышение сосудистого тонуса все$
гда неадекватно изменению сердечного индек$
са.

Для возникновения артериальной гипертензии
необходимы повышение сердечного выброса и
увеличение общего периферического сопротив$
ления или сочетание обоих этих факторов. Раз$
нообразные механизмы, участвующие в регуля$
ции АД, включаются в патогенез артериальной
гипертензии не одновременно. На начальных
этапах болезни механизмы, ведущие к повыше$
нию АД, нейтрализуются механизмами, норма$
лизующими АД. Это в значительной степени оп$
ределяет динамику процесса.

Ðèñ. 9-7. Ïàòîãåíåç àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåíçèè.
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ПсихоэмоциональноеПсихоэмоциональноеПсихоэмоциональноеПсихоэмоциональноеПсихоэмоциональное перенапряжениеперенапряжениеперенапряжениеперенапряжениеперенапряжение. Началом ГБ яв$
ляется длительное психоэмоциональное перенапряже$
ние, которое приводит к снижению тормозного влия$
ния коры головного мозга на подкорковые центры и к
появлению застойного очага возбуждения в гипотала$
могипофизарной системе или невроза (П.К. Анохин).
При этом нарушается регуляция подкорковых вегета$
тивных центров и нейроэндокринная регуляция жиро$
белкового обмена. Возникают стойкое перевозбужде$
ние прессорных центров и, как следствие, спазм
артериол и повышение АД. Это вызывает стимуляцию
барорецепторов каротидного синуса и дуги аорты, ко$
торые на начальных этапах заболевания способны че$
рез стимуляцию кардиовазомоторного центра продол$
говатого мозга нормализовать АД. При сохранении
психоэмоционального перенапряжения нарастает на$
грузка на барорецепторы синокаротидной зоны. К на$
рушению центральной регуляции вазомоторных влия$
ний присоединяется активация симпатико$адреналовой
системы с увеличением в крови содержания катехола$
минов, также способствующих подъёму АД. Спазм ар$
териол почки в сочетании с симпатическими влияния$
ми приводит к включению почечного фактора, прежде
всего в виде почечно$объёмного механизма регуляции
АД и через юкстагломерулярный аппарат — к включе$
нию ренин$ангиотензин$альдостероновой системы,
усиливающей спазм артериол.

На включение в патогенез болезни почечного фактора
влияет избыточное потребление соли. Длительному спаз$
му артериол способствует генетически обусловленный
дефект клеточных мембран, в том числе и мембран ГМК,
приводящий к накоплению в клетках Са2+ и Na+. Это де$
лает их особо чувствительными к прессорным влияниям
нейромедиаторов и других гуморальных факторов.

РеакцияРеакцияРеакцияРеакцияРеакция почечно$объёмногопочечно$объёмногопочечно$объёмногопочечно$объёмногопочечно$объёмного механизмамеханизмамеханизмамеханизмамеханизма (вероятно, в
силу генетического дефекта) в ответ на повышение АД
характеризуется снижением экскреции Na+, что ведёт к
задержке в организме воды и натрия, в том числе и в
ГМК стенок артериол, к поступлению воды в плазму
крови и межтканевую жидкость. Возникает и прогрес$
сирует гиперволемия, увеличиваются венозный возврат
и сердечный выброс. Задержка натрия и воды усилива$
ет и тонус сосудов, их сенсибилизацию к прессорным
факторам, что также способствует повышению АД.
Вместе с тем увеличение объёма плазмы крови, в свою
очередь, усиливает секрецию натрийуретического гор$
мона, который при определённой концентрации инги$
бирует активность Na,K$АТФаз не только в почках, но
и во всём организме. Это увеличивает экскрецию на$
трия и воды почками. Однако при этом не снижается
гиперволемия. Кроме того, натрийуретический гормон
задерживает натрий и воду в эритроцитах и в стенках
артериол, что усиливает сосудистое сопротивление и
прогрессирование гипертензии (см. рис. 9$6 и 9$7).

При увеличении АД до определённого уровня устанав$
ливается новое равновесие между поступающей и экск$
ретируемой солью и прекращается задержка воды. Также
происходит «перенастройка» (по П.К. Анохину) бароре$
цепторов на новый, повышенный уровень АД. Возника$
ет замкнутый круг, в результате которого рост АД про$
грессирует в течение длительного времени.

НарушениеНарушениеНарушениеНарушениеНарушение регуляциирегуляциирегуляциирегуляциирегуляции жиробелковогожиробелковогожиробелковогожиробелковогожиробелкового обменаобменаобменаобменаобмена прояв$
ляется накоплением в крови ЛПНП и ЛПОНП и сни$
жением содержания ЛПВП и ЛПОВП, а также всех тех
изменений, которые характеризуют атеросклероз. Од$

нако нарушение жиробелкового обмена оказывает вли$
яние на механизмы регуляции АД, а постоянно повы$
шенное АД накладывает особенности на динамику ате$
росклеротического процесса. Изменение липидного
состава плазмы крови может влиять на ЛП мембран
клеток. Вместе с тем доказана зависимость между арте$
риальной гипертензией и патологией липидов клеточ$
ных мембран, в результате чего нарушается функция
катионных помп, транспорт Ca2+, Na+ и других катио$
нов, а на значение мембранного фактора в патогенезе
ГБ было указано выше. Кроме того, артериальная ги$
пертензия оказывает постоянное давление на стенки
аорты, крупных и средних артерий. В ответ на длитель$
ную нагрузку в стенках сосудов развивается гиперэлас$
тоз, сменяющийся впоследствии эластофиброзом и по$
вреждением эндотелия. Таким образом, развиваются
характерный для ГБ артериосклероз и необходимые
условия для атеросклеротического процесса. Посто$
янно прогрессирующие повреждающие факторы при$
водят к тому, что гипертоническая макроангиопатия,
как правило, выражена резче, чем при атеро$склерозе.
На определённом этапе (в связи с ригидностью стенок
артерий, атеросклеротическим разрушением бароре$
цепторов и другими причинами) атеросклероз артерий
как патологический процесс включается в патогенез ГБ
(рис. 9$8 на вклейке).

В целом, очевидно, что возникновение и патоге$
нез ГБ зависят от сочетания 3 факторов: хрони$
ческого психоэмоционального перенапряжения,
которое реализуется как ГБ в том случае, если име$
ются соответствующие предпосылки в виде гене$
тического дефекта клеточных мембран, ведущего
к нарушению обмена Ca2+ и Na+, и возможными
генетическими нарушениями функции почечно$
$объёмного механизма.

ÌÎÐÔÎÃÅÍÅÇ È ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÈÅ ÔÎÐÌÛ
ÃÈÏÅÐÒÎÍÈ×ÅÑÊÎÉ ÁÎËÅÇÍÈ

ГБ может протекать как доброкачественная и зло$
качественная.

ДДДДДОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯ ГБГБГБГБГБ

СтадииСтадииСтадииСтадииСтадии болезниболезниболезниболезниболезни. Начало заболевания сопровож$
дается появлением неспецифических симптомов
— головной боли, усталости, головокружения и т.п.
В пато$ и морфогенезе ГБ выделяют доклиничес$
кую (транзиторную, функциональную), сосудис$
тую (распространённых изменений сосудов) и
органную (изменений органов в связи с измене$
ниями сосудов) стадии.

ДоклиническаяДоклиническаяДоклиническаяДоклиническаяДоклиническая стадиястадиястадиястадиястадия характеризуется эпизодически$
ми повышениями АД. При этом появляются морфоло$
гические признаки спазма артериол, плазморрагия, свя$
занная с гипоксией стенок сосудов, постепенно
развиваются гиперплазия и гипертрофия ГМК, гиперт$
рофия и гиперэластоз стенок артериол. В связи с пери$
одическим подъёмом периферического сопротивления
начинает развиваться компенсаторная гипертрофия
стенки левого желудочка сердца.

Text
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Изредка уже в эту стадию ГБ у больных может развиться
гипертонический криз, т.е. резкий и длительный спазм
артериол. В этом случае, помимо выраженной плазмо$
ррагии, в стенках артериол появляются очаги фибрино$
идного некроза и диапедезные периваскулярные крово$
излияния.

СосудистаяСосудистаяСосудистаяСосудистаяСосудистая стадиястадиястадиястадиястадия характеризуется стойким повышени$
ем АД и типичными изменениями сосудов, прежде все$
го артериол, крупных и средних артерий, а также серд$
ца. В связи с постоянными спазмами и гипоксией стенок
артериол развивается их плазматическое пропитывание,
которое заканчивается гиалинозом или артериолоск$
лерозом. Это наиболее характерный признак ГБ. Ар$
териолосклероз развивается во всех органах, но наибо$
лее выражен он в артериолах почек, головного мозга,
сетчатки глаз и поджелудочной железы.

Изменения крупных и средних артерий (макроангиопа$
тия) характеризуются появлением в их стенках сначала
гиперэластоза, который постепенно сменяется эласто$
фиброзом с расщеплением эластических мембран, заме$
щением эластина коллагеном и развитием артериоскле$
роза. В интиме этих сосудов прогрессирует атеросклероз,
который имеет некоторые особенности, связанные с ге$
модинамическим фактором: атеросклеротическое пора$
жение сосудов выражено интенсивнее, оно распростра$
няется на большинство сосудов мышечного типа;
фиброзные бляшки располагаются циркулярно, что рез$
ко стенозирует просветы сосудов. Эти изменения наибо$
лее выражены в аорте, коронарных артериях сердца, со$
судах головного мозга, почек, поджелудочной железы, в
сонных и позвоночных артериях. В этой стадии нараста$
ет гипертрофия миокарда, масса сердца достигает 900–
1000 г («бычье сердце»), толщина стенки левого желу$
дочка — 2–3 см. Гиперфункция гипертрофированных
кардиомиоцитов в условиях прогрессирующей гипоксии,
обусловленной поражением сосудов миокарда, приводит
к дистрофии и гибели мышечных клеток, изменениям
интрамуральной нервной системы, развитию диффузно$
го мелкоочагового кардиосклероза и миогенному расши$
рению полостей сердца — эксцентрической гипертро$
фии миокарда.

ОрганнаяОрганнаяОрганнаяОрганнаяОрганная стадиястадиястадиястадиястадия развивается в результате нарушения
внутриорганного кровообращения в связи с гиалино$
зом и атеросклерозом сосудов. Вторичные изменения
органов могут развиваться быстро в результате острого
спазма и/или тромбоза артерии, а также в результате
фибриноидного некроза её стенки при гипертоничес$
ком кризе. В этих случаях возникает инфаркт или кро$
воизлияние. Изменения в органах могут нарастать мед$
ленно, по мере прогрессирования нарушений
внутриорганного кровотока. В этой ситуации развива$
ются атрофические и склеротические процессы.

Ôîðìû ãèïåðòîíè÷åñêîé áîëåçíè

МозговаяМозговаяМозговаяМозговаяМозговая формаформаформаформаформа (МКБ: I60–I69 Цереброваскулярные
болезни). Гиалиноз и очаговый фибриноидный некроз
с развитием микроаневризм наиболее часто наблюда$
ются в сосудах головного мозга и приводят к внутри$
мозговому кровоизлиянию. Эта форма, наряду с ате$
росклерозом, составляет группу цереброваскулярных
заболеваний.

КардиальнаяКардиальнаяКардиальнаяКардиальнаяКардиальная формаформаформаформаформа (МКБ: I11 Гипертензивная болезнь
сердца [гипертоническая болезнь с преимущественным
поражением сердца]). ГБ имеет клинику и морфологию

ИБС и рассматривается как самостоятельная нозоло$
гия.

РенальнаяРенальнаяРенальнаяРенальнаяРенальная формаформаформаформаформа (МКБ: I12 Гипертензивная [гиперто$
ническая] болезнь с преимущественным поражением
почек) характеризуется весьма интенсивным артерио$
лосклерозом приносящих сосудов клубочков почек, что
вызывает склерозирование и гиалиноз части клубоч$
ков — гломерулосклероз. В результате часть нефронов
перестаёт функционировать, атрофируется и замеща$
ется соединительной тканью. В этих участках ткань
почки западает, а её поверхность приобретает мелко$
зернистый вид, который характеризует артериолоск$
леротический нефросклероз (рис. 9$9 на вклейке).
Постепенно потеря массы нефронов, замещение па$
ренхимы и стромы почек соединительной тканью при$
водят к их уменьшению и деформации, что определя$
ется как артериолосклеротический нефроцирроз, или
первично сморщенная почка. Эти процессы развива$
ются одновременно в обеих почках, поэтому исходом
первично сморщенной почки является ХПН, заверша$
ющаяся азотемической уремией.

ГГГГГипертоническаяипертоническаяипертоническаяипертоническаяипертоническая ретинопатияретинопатияретинопатияретинопатияретинопатия (МКБ: H35.0 Фоновая
ретинопатия и ретинальные сосудистые изменения).
Для ГБ характерен также гиалиноз сосудов сетчатки
глаз с развитием гипертонической ретинопатии. Её по$
стоянным признаком является отёк соска зрительного
нерва («застойный сосок») и окружающих его отделов
сетчатки, иногда с очагами её отслойки, а также с кро$
воизлияниями в сетчатку глаза.

ЗЗЗЗЗЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯ ГБГБГБГБГБ

Злокачественная ГБ — не самостоятельное забо$
левание, а вариант или фаза течения ГБ. От доб$
рокачественной формы ГБ она отличается более
высоким уровнем АД — 220/140 мм рт.ст., причём
рост АД быстро прогрессирует. Характерно тече$
ние болезни по типу повторяющихся гипертони$
ческих кризов, сопровождающихся фибриноид$
ным некрозом артериол и образованием аневризм
их стенок. Злокачественной формой ГБ чаще стра$
дают мужчины в возрасте 30–50 лет, но иногда и
лица моложе 30 лет. Нередко эта форма заболева$
ния появляется в динамике доброкачественной
ГБ, но может возникать и изначально.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления заключаются в резкой голов$
ной боли, зрительных нарушениях, наблюдаются кро$
воизлияния в сетчатку глаз, часто развиваются при$
знаки сердечной и почечной недостаточности, а также
гематурия как результат фибриноидного некроза при$
носящих артериол и петель почечных клубочков. Из$
редка встречается «гипертензивная энцефалопатия» в
виде отёка мозга, сопровождающегося потерей созна$
ния.

МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические измененияизмененияизмененияизмененияизменения в виде гиалиноза и сег$
ментарного фибриноидного некроза возникают в ар$
териолах всех органов, но органом$мишенью являют$
ся почки. Патологию их интерлобулярных артерий при
злокачественной артериальной гипертензии иногда
называют «пролиферативным эндартериитом». Одна$
ко здесь нет воспаления, а происходит утолщение стенки
артерий за счёт пролиферации ГМК и склероза инти$

Text
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мы. При этом коллагеновые волокна располагаются
концентрически вокруг резко стенозированного про$
света сосуда — «луковичный эндартериит». Стойкая
ишемия почечной ткани стимулирует активацию рени$
н$ангиотензин$альдостероновой системы с появлени$
ем высоких концентраций вазоконстрикторов, в том
числе ангиотензина 2, норадреналина, АДГ, а также
альдостерона, в связи с чем у больных развиваются вто$
ричный альдостеронизм и гипокалиемия.

В ответ на фибриноидный некроз стенок приносящих
артериол и капиллярных петель клубочков появляются
мелкие кровоизлияния, клеточная реакция и склероз клу$
бочков и стромы. Возникает злокачественный нефро$
склероз Фара, который быстро прогрессирует и закан$
чивается почечной недостаточностью. В настоящее время
злокачественная артериальная гипертензия встречается
относительно редко.

ОООООСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯ ИИИИИ ИСХОДЫИСХОДЫИСХОДЫИСХОДЫИСХОДЫ

Доброкачественная форма ГБ может протекать в
течение десятков лет и заканчиваться развитием
либо хронической сердечной недостаточности,
либо ХПН. В динамике заболевания прогрессиру$
ют микро$ и макроангиопатии, которые в сочета$
нии с повышенным АД обусловливают основные
осложнения ГБ — острый инфаркт миокарда, моз$
говой инсульт, иногда ОПН, расслаивающую анев$
ризму аорты, кровоизлияния в различных органах.
Эти осложнения нередко возникают при гиперто$
ническом кризе и являются наиболее частой при$
чиной смерти при ГБ.

Уровень смертности мужчин старше 40 лет, стра$
дающих ГБ при значениях АД 150/100 мм рт.ст.,
превышает средний уровень смертности на 125%,
женщин того же возраста — на 85%. Примерно 5%
больных страдают злокачественной формой ГБ и
погибают от острой или хронической почечной не$
достаточности.

ÑÈÌÏÒÎÌÀÒÈ×ÅÑÊÈÅ ÀÐÒÅÐÈÀËÜÍÛÅ
ÃÈÏÅÐÒÅÍÇÈÈ

Симптоматические (вторичные) артериальные ги$
пертензии (МКБ: I15 Вторичная гипертензия) на$
блюдаются у 5–6% больных различными заболе$
ваниями. Однако, по данным
специализированных центров, эта цифра, вероят$
но, значительно выше. Выделяют несколько групп
симптоматических артериальных гипертензий.

РенальныеРенальныеРенальныеРенальныеРенальные гипертензиигипертензиигипертензиигипертензиигипертензии (МКБ: I15.0 Реноваскулярная
гипертензия, I15.1 Гипертензия вторичная по отноше$
нию к другим поражениям почек) составляют 12–15%
всех гипертензий. Они связаны с заболеваниями па$
ренхимы почек, либо их сосудов, либо сопровождают
аномалии развития почек. В связи с этим их подразде$
ляют на 3 группы.

•  Ренопаренхиматозные гипертонии возникают при
хроническом гломерулонефрите, пиелонефрите, ди$

абетическом гломерулосклерозе, поражении почек при
амилоидозе, туберкулёзе, ревматических заболевани$
ях, интерстициальном нефрите, нефропатии бере$
менных, гипернефроидном раке, нефробластоме
(опухоли Вильмса) и др.

•  Реноваскулярные гипертонии связаны с нарушением
кровотока по почечным артериям — при атероскле$
ротическом стенозе почечных артерий, их фиброз$
номышечной дисплазии, тромбозе или эмболии ма$
гистральных сосудов почек, патологических
процессах, сдавливающих почечные артерии извне и
др.

•  Аномалии развития почек — апластическая и гипоп$
ластическая почка, поликистоз и дистопия почек, гид$
ронефроз, мегауретер и др.

ЭндокринныеЭндокринныеЭндокринныеЭндокринныеЭндокринные гипертензиигипертензиигипертензиигипертензиигипертензии (МКБ: I15.2 Гипертензия вто$
ричная по отношению к эндокринным нарушениям)
составляют 2–3% вторичных артериальных гипертен$
зий.

•  Надпочечниковые — при аденоме коры надпочечни$
ка, первичном альдостеронизме, болезни и синдроме
Иценко–Кушинга, феохромоцитоме, фео$хромобла$
стоме и др.

•  Гипофизарные — при акромегалии, АКТГ$зависимые.

•  Тиреоидные и паратиреоидные — при гипертиреозе и
гиперпаратиреозе.

•  Климактерическая.

•  Карциноидный синдром.

КардиоваскулярныеКардиоваскулярныеКардиоваскулярныеКардиоваскулярныеКардиоваскулярные (гемодинамическиегемодинамическиегемодинамическиегемодинамическиегемодинамические)  гипертензиигипертензиигипертензиигипертензиигипертензии
(МКБ: I15.8 Другая вторичная гипертензия) встреча$
ются примерно в 2% заболеваний.

•  Патология аорты — коарктация, атеросклероз, недо$
статочность клапанов аорты.

•  Нарушения гемодинамики — застойная недостаточ$
ность кровообращения, полная АВ$блокада, эссен$
циальный гиперкинетический синдром, некоторые
пороки сердца.

•  Эритремия.

•  Нейрогенные, связанные с различными воспалитель$
ными, гемодинамическими и опухолевыми заболева$
ниями головного мозга, некоторые полиневриты.

•  Медикаментозные — вследствие приёма некоторых
ЛС (глюкокортикостероидов, минералокортикоидов,
некоторых контрацептивов и др.).

•  Гестозы.

•  Гипертензии разных органов: лёгочная гипертензия;
портальная гипертензия.

Каждая из указанных вторичных артериальных ги$
пертензий имеет свои морфологические особен$
ности, описанные в специальных руководствах и
справочниках.
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Èøåìè÷åñêàÿ áîëåçíü ñåðäöà
Ишемическая болезнь сердца (ИБС, коронарная
болезнь сердца; МКБ: I20–I25 Ишемическая бо$
лезнь сердца) — группа заболеваний, обусловлен$
ных абсолютной или относительной недостаточ$
ностью коронарного кровообращения, что
проявляется несоответствием между потребностью
миокарда в кислороде и его доставкой к мышце
сердца.

В 95% случаев ИБС обусловлена атеросклерозом коро$
нарных артерий и по существу является кардиальной фор$
мой атеросклероза и ГБ. Именно ИБС выступает как ос$
новная причина смертности. Поэтому в связи с большой
социальной значимостью и с целью сосредоточения уси$
лий мировой медицинской науки и практики на профи$
лактике и лечении инфаркта миокарда и его осложнений
по решению ВОЗ в 1965 г. ИБС была выделена в качестве
самостоятельного заболевания.

Нарушения кровоснабжения миокарда могут быть свя$
заны не только с атеросклерозом, но и с другими процес$
сами в коронарных артериях, такими как тромбоз или
эмболия этих сосудов при эндокардитах, аритмиях, эрит$
ремии, при врождённых аномалиях коронарных сосудов,
их сифилитическом поражении, а также при ревматичес$
ких болезнях или при лучевой терапии и др.

РаспространённостьРаспространённостьРаспространённостьРаспространённостьРаспространённость. Скрытая (доклиническая)
ИБС обнаруживается у 4–6% людей старше 35
лет. Каждый год в мире регистрируется более 5
млн. людей, страдающих ИБС, и более 500 тыс.
из них умирает. Мужчины заболевают чаще жен$
щин, болезнь более характерна для людей стар$
ше 40 лет. После 70 лет мужчины и женщины
болеют ИБС с одинаковой частотой.

ФормыФормыФормыФормыФормы ИБСИБСИБСИБСИБС. Выделяют 4 формы заболевания.

ВнезапнаяВнезапнаяВнезапнаяВнезапнаяВнезапная коронарнаякоронарнаякоронарнаякоронарнаякоронарная смертьсмертьсмертьсмертьсмерть (МКБ: I46.1 Внезапная
сердечная смерть, так описанная). Внезапной смер$
тью считают смерть, наступающую вследствие оста$
новки сердца у человека, за 6 ч до этого находивше$
гося в удовлетворительном состоянии и не
предъявлявшего жалоб на сердце. Морфологическим
субстратом её является ишемическая дистрофия ми$
окарда.

СтенокардияСтенокардияСтенокардияСтенокардияСтенокардия (МКБ: I20 Стенокардия [грудная жаба])
— форма ИБС, характеризующаяся приступами ан$
гинозной боли с соответствующими изменениями ЭКГ
при отсутствии ферментемии. Её морфологическим
выражением является ишемическая дистрофия мио$
карда, приводящая к диффузному мелкоочаговому
кардиосклерозу.

ИнфарктИнфарктИнфарктИнфарктИнфаркт миокардамиокардамиокардамиокардамиокарда (МКБ: I21 Острый инфаркт мио$
карда, I22 Повторный инфаркт миокарда) — остро
возникший вследствие недостаточности коронарно$
го кровотока очаговый ишемический некроз сердеч$
ной мышцы.

КардиосклерозКардиосклерозКардиосклерозКардиосклерозКардиосклероз (МКБ: I25 Хроническая ишемическая
болезнь сердца, I24.1 Постинфарктный миокарди$
альный синдром) — исход стенокардии или инфарк$

та миокарда, на основе которого может сформиро$
ваться хроническая аневризма сердца.

ТТТТТечениеечениеечениеечениеечение ИБС может быть острым и хроническим
волнообразным, когда эпизоды острой коронар$
ной недостаточности возникают на фоне хрони$
ческой ишемии миокарда. Поэтому выделены
острая ИБС (стенокардия, внезапная коронар$
ная смерть и инфаркт миокарда) и хроническая
ИБС (кардиосклероз во всех его проявлениях).

ФакторыФакторыФакторыФакторыФакторы рискарискарискарискариска ИБС в значительной степени те
же, что при атеросклерозе и ГБ: гиперлипиде$
мия (в том числе и экзогенная гиперхолестери$
немия), артериальная гипертензия, курение
(ИБС у курящих развивается в 2,2 раза чаще, чем
у некурящих), гиподинамия, мужской пол, сред$
ний и пожилой возраст, тучность, стресс, нару$
шения обмена веществ (СД, подагра и т.п.), де$
фицит магния и селена, гиперкальциемия и
гиперфибриногенемия.

При ИБС выделяют факторы риска 1$го и 2$го поряд$
ков. Первые пять из перечисленных выше — факторы
риска 1$го порядка (вероятность развития инфаркта ми$
окарда при их сочетании составляет 40–60%). Осталь$
ные факторы риска составляют группу факторов 2$го
порядка — риск развития инфаркта миокарда при их со$
четании ниже.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

Этиология ИБС в принципе та же, что и этиоло$
гия атеросклероза или ГБ. Более 90% больных
ИБС страдают стенозирующим атеро$склерозом
коронарных артерий со степенью стеноза хотя бы
одной из них 75% и выше. При этом не может быть
обеспечен кровоток, адекватный даже относитель$
но небольшой физической нагрузке. Такое нару$
шение перфузии миокарда кровью создаёт основу
для развития стенокардии и внезапной коронар$
ной смерти.

•  СтенокардияСтенокардияСтенокардияСтенокардияСтенокардия. Непосредственные причины стенокар$
дии: спазмы коронарных артерий с выраженными
атеросклеротическими изменениями, стеноз устья аор$
ты, недостаточность аортального клапана, гипертро$
фическая КМП.

•  ВнезапнаяВнезапнаяВнезапнаяВнезапнаяВнезапная коронарнаякоронарнаякоронарнаякоронарнаякоронарная смертьсмертьсмертьсмертьсмерть. Причиной внезапной
коронарной смерти могут быть стеноз коронарной ар$
терии (особенно правой, снабжающей кровью синус$
ный узел), острый инфаркт миокарда (7–27% случа$
ев), хроническая ИБС (20–68% случаев), КМП (как
идиопатические, так и вторичные).

•  ИнфарктИнфарктИнфарктИнфарктИнфаркт миокардамиокардамиокардамиокардамиокарда. Непосредственной причиной ост$
рого инфаркта миокарда могут быть тромбоз склеро$
зированной венечной артерии, длительный спазм ко$
ронарных артерий, тромбоэмболия венечной артерии,
источником которой являются тромботические нало$
жения на эндокарде либо в полости аневризмы сердца;
функциональное перенапряжение миокарда при сте$
нозирующем коронаросклерозе и недостаточном кол$
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латеральном кровообращении. Значительно реже ин$
фаркт миокарда может быть вызван васкулитами раз$
личной этиологии, поражающими артерии среднего ка$
либра, включая венечные, анемией, тяжёлой гипоксией,
в том числе при отравлении угарным газом.

ÏÀÒÎÃÅÍÅÇ È ÕÀÐÀÊÒÅÐÈÑÒÈÊÀ ÎÒÄÅËÜÍÛÕ
ÔÎÐÌ ÈÁÑ

Развитие различных видов острой ИБС связано с
острым нарушением коронарного кровообращения,
что ведёт к ишемическим повреждениям мышцы сер$
дца. Степень этих повреждений зависит от длительно$
сти ишемии, а в ряде случаев от реперфузии миокарда
после восстановления кровотока по стенозирован$
ным коронарным артериям.

Наиболее короткий период ишемии претерпевает мышца
сердца при стенокардии, приступ которой длится 3–5
мин и лишь при её особой форме (стенокардия Принц$
метала) — около 30 мин. При внезапной коронарной смер$
ти ишемия миокарда продолжается до 6 ч, и при этом воз$
никают выраженные повреждения миокарда, которые
можно обозначить как ишемическую дистрофию мыш$
цы сердца, приводящую к его электрической нестабиль$
ности. Наконец, если ишемия продолжается до суток, то
она заканчивается некрозом мышечной ткани. Поэтому
ожидать глубоких морфологических изменений в миокар$
де при каждом отдельном приступе стенокардии не при$
ходится. Если же больной умирает во время приступа сте$
нокардии или вскоре после него, то речь идёт о внезапной
коронарной смерти; в том случае, если больной погиб че$
рез 8–12 ч после начала приступа ишемии, очевидно, мож$
но говорить об инфаркте миокарда — болезни, которая в
своём патогенезе проходит через длительную стадию ише$
мии мышцы сердца. Таким образом, при общем определя$
ющем признаке острой ИБС — ишемии миокарда — каж$
дая из её форм имеет свои клинико$морфологические
особенности и своеобразие патогенеза.

СССССТЕНОКАРДИЯТЕНОКАРДИЯТЕНОКАРДИЯТЕНОКАРДИЯТЕНОКАРДИЯ

Стенокардия (МКБ: I20 Стенокардия [грудная
жаба]), в основе которой лежит обратимая
ишемия миокарда, связанная со стенозирую$
щим коронаросклерозом, является прежде всего
клинической формой всех видов ИБС.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Для стенокардии характерны сдавливающие
боли и чувство жжения в левой половине грудной
клетки с иррадиацией в левую руку или обе руки, об$
ласть лопатки, шею, нижнюю челюсть. Приступы воз$
никают при физической нагрузке, эмоциональном
возбуждении, на холодном воздухе и т.п. и купируют$
ся приёмом сосудорасширяющих ЛС. Клинически
выделяют несколько форм стенокардии.

МорфогМорфогМорфогМорфогМорфогенезенезенезенезенез. Если смерть наступает во время приступа
болезни, длившегося 3–5 и даже 30 мин, морфоло$
гические изменения в миокарде можно обнаружить
только с помощью специальных методов, так как
макроскопически сердце не изменено. PAS$реакция
выявляет уменьшение или исчезновение гликогена из
саркоплазмы кардиомиоцитов, происходит релакса$
ция миофибрилл, выявляемая в поляризационном

микроскопе. Отмечается также отёк стромы миокарда.
В силу гетерогенности сердечной мышцы часть возник$
ших изменений обратима, часть повреждений может
привести к гибели небольших групп кардиомиоцитов (на
их месте в последующем образуется мелкий рубец). По$
вторяющиеся приступы стенокардии приводят к разви$
тию диффузного мелкоочагового кардиосклероза, яв$
ляющегося морфологической основой хронической
ИБС.

ВВВВВНЕЗАПНАЯНЕЗАПНАЯНЕЗАПНАЯНЕЗАПНАЯНЕЗАПНАЯ КОРОНАРНАЯКОРОНАРНАЯКОРОНАРНАЯКОРОНАРНАЯКОРОНАРНАЯ СМЕРТЬСМЕРТЬСМЕРТЬСМЕРТЬСМЕРТЬ

Внезапная коронарная смерть — наиболее частая
разновидность внезапной сердечной смерти (МКБ:
I46.1 Внезапная сердечная смерть, так описанная).
Последняя включает, помимо коронарной смерти,
внезапную смерть при миокардитах, КМП, поро$
ках развития венечных артерий, врождённых поро$
ках сердца, коарктации аорты, ряде генных дефек$
тов и др. Внезапная коронарная смерть составляет
85–90% внезапной сердечной смерти [121], она
имеет те же факторы риска, что и другие формы
ИБС, но особенно — принадлежность к мужскому
полу. В связи с тяжёлым стенозирующим корона$
росклерозом наиболее частой причиной внезапной
коронарной смерти является коронарный спазм, в
то время как тромбоз коронарной артерии выявля$
ется редко.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез

При острой ишемии миокарда в его ткани образу$
ются аритмогенные субстанции, такие как лизофос$
фоглицериды и жирные кислоты — продукты дег$
радации мембран кардиомиоцитов. Они
появляются уже через 5–10 мин после начала при$
ступа ишемии.

Лизофосфоглицериды способствуют избыточному образо$
ванию цАМФ, концентрация которого резко возрастает. При
этом значительно увеличивается поступление Са2+ в кардио$
миоциты, усиливаются гликогенез и липолиз, что ведёт к
электрической нестабильности миокарда. При спазме венеч$
ных артерий активизируется симпатико$адреналовая систе$
ма и возникает гиперкатехоламинемия. Растёт концентра$
ция адреналина, способного вызывать фибрилляцию
желудочков сердца. И наконец, аритмогенным эффектом
обладают свободнорадикальные перекисные соединения ли$
пидов, которые, накапливаясь в зоне ишемии, активизируют
Пг. В результате падает содержание простациклинов, кото$
рые обладают выраженным аритмогенным действием.

Аритмогенные субстанции вызывают электрическую не$
стабильность сердца и создают предпосылки для раз$
вития фибрилляции его желудочков. Однако основным
пусковым механизмом этого является реперфузия (ре$
циркуляция), т.е. возобновление циркуляции крови в
ишемизированном участке миокарда, особенно если она
появляется через 40–60 мин после ишемии. Эффект ре$
перфузии связан с вымыванием кровью аритмогенных
субстанций из зоны ишемии. Последние повреждают
мембраны кардиомиоцитов функционирующего миокар$
да, вызывая в нём электрическую нестабильность и фиб$
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рилляцию желудочков сердца. Тем же эффектом обладает
и остаточный кровоток в зоне ишемии.

Если кровоток в ишемизированном участке не восстанав$
ливается (так происходит при инфаркте миокарда), арит$
могенные субстанции как бы замуровываются в зоне коа$
гуляционного некроза и не поступают в кровь [121].
Поэтому при инфаркте миокарда фибрилляция желудоч$
ков сердца возникает относительно редко и связана она
не с некрозом, а с периинфарктной зоной.

МоМоМоМоМорфогенезрфогенезрфогенезрфогенезрфогенез. Сердце больного ИБС, умершего
внезапно вследствие фибрилляции миокарда,
обычно дряблое, с расширенной полостью левого
желудочка. Наиболее характерным микроскопи$
ческим признаком является фрагментация мы$
шечных волокон. Её причины — пересокращение
мышечных волокон и разрывы миофибрилл на уров$
не Z$дисков, что также обычно выявляется под СМ,
а на ультраструктурном уровне видны повреждения
сарколеммы кардиомиоцитов, деструкция митохон$
дрий, набухание саркоплазматического ретикулу$
ма, отёк саркоплазмы и расхождение вставочных
дисков. Этот комплекс изменений характеризует
гипоксический вариант кальциевого повреждения
кардиомиоцитов.

ИИИИИНФНФНФНФНФАРКТАРКТАРКТАРКТАРКТ МИОКАРМИОКАРМИОКАРМИОКАРМИОКАРДАДАДАДАДА

Инфаркт миокарда (МКБ: I21 Острый инфаркт мио$
карда, I22 Повторный инфаркт миокарда) — цирку$
ляторный некроз сердечной мышцы вследствие ост$
ро возникающей абсолютной или относительной
недостаточности коронарного кровотока. Смертность
при инфаркте миокарда составляет 25–30%.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Инфаркт миокарда классифици$
руют по ряду признаков.

•  В зависимости от времени возникновения выделяют:

первичныйпервичныйпервичныйпервичныйпервичный (острый, МКБ: I21 Острый инфаркт мио$
карда) инфаркт миокарда, протекающий в течение
4 нед от момента приступа ишемии до формирова$
ния рубца;

повторныйповторныйповторныйповторныйповторный инфаркт миокарда (МКБ: I22 Повторный
инфаркт миокарда), развивающийся спустя 4 нед и
больше после первичного инфаркта миокарда;

рецидивирующийрецидивирующийрецидивирующийрецидивирующийрецидивирующий инфаркт миокарда (МКБ: I22 По$
вторный инфаркт миокарда), возникающий на про$
тяжении 4 нед существования первичного или по$
вторного инфаркта миокарда.

•  В зависимости от локализации в различных отделах
сердца выделяют:

переднийпереднийпереднийпереднийпередний инфаркт миокарда, развивается при наруше$
нии кровотока в бассейне левой коронарной арте$
рии, особенно её нисходящей ветви, и локализуется
в области верхушки сердца, в передней и боковой
стенках левого желудочка и в передней части межжелу$
дочковой перегородки;

заднийзаднийзаднийзаднийзадний инфаркт миокарда, развивается при окклюзии
огибающей ветви левой венечной артерии и лока$
лизуется в задней стенке левого желудочка и в зад$
ней части межжелудочковой перегородки;

обширныйобширныйобширныйобширныйобширный инфаркт миокарда, возникает при окклю$
зии основного ствола левой венечной артерии. Очень
редко развивается инфаркт миокарда правого желу$
дочка сердца.

•  В зависимости от слоя поражённой сердечной мышцы
выделяют инфаркт миокарда субэндокардиальный (ло$
кализуется в субэндокардиальном слое), интрамуральный
(развивается в средних слоях мышцы сердца), субэпи$
кардиальный (определяется под эпикардом), трансмураль$
ный (захватывает все слои мышцы сердца).

•  По распространённости выделяют инфаркт миокарда
мелкоочаговый (микроинфаркт), крупноочаговый и
обширный (обычно трансмуральный).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез

Ишемия миокарда имеет место при всех фор$
мах ИБС. Однако принципиальная разница
между ними заключается в том, что при стено$
кардии имеется краткая повторяющаяся ост$
рая ишемия миокарда, не заканчивающаяся его
некрозом. При внезапной коронарной смерти
наблюдается ишемическое повреждение мио$
карда, сопровождающееся морфологией фиб$
рилляции желудочков сердца.

При инфаркте миокарда острая очаговая ишемия яв$
ляется стадией этого заболевания, предшествующей
развитию некроза мышцы сердца, который, в свою
очередь, является стадией, предшествующей органи$
зации инфаркта миокарда. Необходимо подчеркнуть,
что клетка или ткань не может сразу из состояния
жизни впасть в состояние некроза, т.е. смерти. Этому
всегда предшествуют переходные состояния в виде ди$
строфии и некробиоза. Поэтому нельзя, основываясь
лишь на названии процесса — «инфаркт миокарда»,
вырывать из пато$ и морфогенеза всей болезни одно
её звено — некроз и только его рассматривать как
болезнь, а предшествующую некрозу ишемическую
стадию болезни относить к другой форме ИБС. Это
тем более неверно, что клиническое понимание и под$
ходы к лечению стенокардии как самостоятельной
формы ИБС и ишемической стадии инфаркта мио$
карда не одинаковы.

В патогенезе инфаркта миокарда особенно важным
является тот факт, что в подавляющем большинстве
случаев сохранившиеся просветы трёх коронарных ар$
терий в сумме составляют лишь 34±2,7% от средней
нормы, в то время как так называемая «критическая
сумма» этих просветов должна быть не менее 34–35%,
ибо при этом общий кровоток в системе венечных ар$
терий падает до 2% от исходного уровня. Спазм резко
стенозированной коронарной артерии может привес$
ти к повреждению атеросклеротической бляшки. При
этом в кровь поступает тканевый тромбопластин, сти$
мулирующий агрегацию тромбоцитов. Последние сек$
ретируют тромбоксан А

2
, серотонин, гистамин и дру$

гие биологически активные вещества, усиливающие
спазм сосуда и способствующие образованию в нём
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тромба (рис. 9$10 на вклейке). И всё же примерно в
трети случаев тромб в венечной артерии на секции не
обнаруживается. Тем не менее и при тромбозе, и при
длительном спазме коронарной артерии в миокарде воз$
никают морфологические изменения, обусловленные
острой ишемией. При этом важную роль играют дли$
тельность остановки кровотока, а также выраженность
коллатерального кровообращения. Последнее опреде$
ляет размеры так называемой периинфарктной зоны,
которая возникает в результате спазма мелких сосудов
вокруг региона полного отсутствия кровотока. В после$
дующем, если коллатеральное кровообращение окажет$
ся достаточным для кровоснабжения периинфарктной
зоны, возникшие в ней ишемические повреждения ми$
окарда могут быть обратимы. Если же кровоснабжение
этой зоны недостаточно, то дистрофические измене$
ния сердечной мышцы в ней закончатся некрозом, уве$
личив тем самым размеры инфаркта миокарда.

Ещё более важное значение в патогенезе инфаркта ми$
окарда играет так называемый «интактный миокард»,
на который падает повышенная нагрузка, так как ише$
мизированный участок сердца асистолирует при сохра$
няющемся внутрижелудочковом давлении. Поэтому
«интактный» миокард вынужден гиперфункциониро$
вать, что требует повышенного образования энергии,
но в кардиомиоцитах имеется лишь то количество мито$
хондрий, которое обеспечивало энергетику миокарда в
пределах гомеостаза. Поэтому при внезапно и резко воз$
росшей нагрузке на мышцу сердца возникает энергети$
ческий дефицит, который является сигналом для вклю$
чения компенсаторных процессов, направленных на
развитие гиперплазии внутриклеточных структур, и в
первую очередь — митохондрий.

Вследствие гиперфункции митохондрий происходит и
усиленный распад их крист, в связи с чем даже поступа$
ющий кислород не может быть полностью использован
митохондриями для образования АТФ. Возникает тка$
невая гипоксия «интактного» миокарда, степень кото$
рой тем выше, чем больше гиперфункция и, следова$
тельно, деструкция митохондрий. Появляется угроза
развития замкнутого круга, образованию которого пре$
пятствуют рекомбинационные изменения митохондрий
[158] (см. рис. 5$2 на вклейке). От способности орга$
низма быстро включить комплекс компенсаторных ре$
акций и ликвидировать энергетический дефицит мио$
карда в значительной степени зависит жизнь или смерть
больного (см. также главу 5). Если уровень образования
энергии в период ишемии адекватен резко возросшему
уровню метаболизма, обеспечивающего гиперфункцию
сократительного миокарда, то больной переживёт ста$
дию ишемии, а затем, вероятно, и стадию некроза, при
которой нагрузка на сохранившийся миокард снижает$
ся в связи с падением внутрижелудочкового давления и
включением комплекса других компенсаторных и при$
способительных реакций. В таком случае острая ИБС
закончится организацией участка инфаркта миокарда и
развитием гипертрофии мышцы сердца.

Из изложенного очевидно, что выделение ише$
мической стадии в патогенезе инфаркта миокар$
да необходимо, так как в эту стадию погибает боль$
шинство больных, в миокарде нарастают тяжёлые
обменные нарушения, делающие ишемические
изменения необратимыми, возникает энергети$

ческий дефицит, включающий комплекс компен$
саторных механизмов, а также решается судьба пе$
риинфарктной зоны. Таким образом, патогенез
инфаркта миокарда складывается из ишемичес$
кой (донекротической) и некротической стадий
и стадии рубцевания (организации).

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез

ИшемическаяИшемическаяИшемическаяИшемическаяИшемическая стадиястадиястадиястадиястадия инфаркта миокарда длится
18–24 ч и характеризуется развитием ишемичес$
кой дистрофии сердечной мышцы в области на$
рушения кровообращения. 60% больных умирает
в эту стадию инфаркта миокарда.

Макроскопически признаков ишемии мало — умеренно
дряблый миокард с неравномерным кровенаполне$
нием. Поэтому для макроскопической диагностики
ишемической стадии инфаркта миокарда используют
несколько проб и реакций.

Проба с теллуритом калия основана на том, что при
помещении кусочков миокарда в раствор с теллури$
том калия в мышечной ткани, содержащей кисло$
род, теллурит восстанавливается до теллура, имею$
щего тёмный цвет, а участки ишемии, не содержащие
кислорода, остаются бледными.

Аналогичный принцип используется в реакции на
окислительно$восстановительные ферменты (реак$
ция с нитросиним тетразолием), при которой жиз$
неспособный миокард окрашивается в тёмно$фио$
летовый цвет.

Люминесцентная микроскопия неокрашенных сре$
зов миокарда выявляет их зеленоватое свечение в
участках ишемии.

Поляризационная микроскопия определяет в очагах
ишемии пересокращение мышечных волокон, ко$
торые ярко светятся на тёмном фоне.

Микроскопически и особенно с помощью ЭМ уже че$
рез 5–15 мин в зоне ишемии определяются расстрой$
ства микроциркуляции, отёк стромы, появляются очаги
контрактурных изменений волокон, а также участки
гиперрелаксации миофибрилл. Через 4–6 ч контрак$
турно изменённые миофибриллы сохраняются пре$
имущественно по периферии зоны ишемии, а в очагах
ишемии количество релаксированных волокон дос$
тигает 60%, что служит показателем необратимости
повреждений. Через 30 мин ишемии из миокарда ис$
чезает гликоген, через 2–4 ч падает активность фер$
ментов цикла Кребса, происходит разобщение окис$
ления и фосфорилирования, нарастает анаэробный
гликолиз. Через 12 ч активность окислительно$вос$
становительных ферментов в зоне ишемии гистохи$
мически не определяется. Их слабая активность со$
храняется по периферии ишемизированных участков,
а в «интактном» гиперфункционирующем миокарде
активность этих ферментов возрастает.

Уже через 5–15 мин после прекращения кровотока по
коронарной артерии в кардиомиоцитах очага ишемии
начинаются деструкция митохондрий и отложение каль$
ция на фрагментах их крист. Появляется и быстро про$
грессирует дефицит АТФ, ведущий к угнетению мемб$
ранных помп. Нарушается электролитный обмен —

Text
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увеличиваются поступление в кардиомиоциты Na+, воды,
и потеря ими К+, растёт внутриклеточная концентрация
Са2+, соотношение K+/Na+ падает до 1,2 и ниже, что ука$
зывает на необратимость изменений кардиомиоцитов.
Уже через 5 мин после нарушения кровоснабжения в
зоне ишемии возникает ацидоз, который быстро нарас$
тает, активируя лизосомы, и их гидролазы лизируют рас$
падающиеся внутриклеточные структуры. Этому спо$
собствует и активация Са2+$зависимых протеаз,
вызывающих разрушение миофиламентов, а также ак$
тивизирующих фосфолипазы, разрушающие мембраны
внутриклеточных структур. В условиях дефицита кис$
лорода происходит перекисное окисление липидов, уси$
ливающее деструкцию клеточных мембран. К 18–20 ч
ткани в зоне ишемии начинают распадаться, а в крови
повышается концентрация креатининкиназы, глютами$
ноксалацетаттрансаминазы и некоторых других транса$
миназ, которые (наряду с характерными изменениями
ЭКГ и появлением признаков асептического воспале$
ния) указывают на развитие некроза миокарда и начало
некротической стадии заболевания.

НекротическаяНекротическаяНекротическаяНекротическаяНекротическая стадиястадиястадиястадиястадия. Морфологически: ишеми$
ческий (белый) некроз с геморрагическим венчи$
ком.

Макроскопически инфаркт миокарда имеет неправиль$
ную форму, представлен сливающимися очагами се$
ро$жёлтого цвета, по периферии которых располага$
ется зона полнокровия и кровоизлияний.

Микроскопически к концу 1$х суток очаги фуксино$
фильной дегенерации в миокарде, сливаясь, образуют
крупные поля. По периферии очага инфаркта разви$
вается асептическое воспаление: резко гиперемиро$
ванные сосуды микроциркуляторного русла с крае$
вым стоянием лейкоцитов, периваскулярные
кровоизлияния и выраженная лейкоцитарная инфиль$
трация. При этом лейкоциты проникают в очаг не$
кроза (рис. 9$11 на вклейке). Через 48 ч некротизиро$
ванная ткань инфильтрирована лейкоцитами, в
инфильтрате появляются макрофаги, начинается глыб$
чатый распад миофибрилл. В это время гистохимичес$
ки полностью отсутствуют ферменты цикла Кребса в
зоне некроза и резко повышается их активность в
функционирующем миокарде. На 4–5$е сут отчётли$
во увеличивается количество макрофагов в инфильт$
рате, начинается резорбция некротизированной тка$
ни и появляются фибробласты.

В течение 2 нед происходят миомаляция и резорбция
мышечной ткани. Этот период особенно опасен в пла$
не развития острой аневризмы сердца. Вместе с тем
уже к началу 2$й нед в области инфаркта начинает
формироваться грануляционная ткань. В кардиомио$
цитах функционирующего миокарда в этот период уже
отчётливо выражена гиперплазия митохондрий и ми$
офиламентов, что приводит к гипертрофии миофиб$
рилл, увеличено количество рибосом в сарко$плазме
и на мембранах саркоплазматического ретикулума, уве$
личивается площадь ядер мышечных клеток и разви$
вается гипертрофия миокарда.

СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия организацииорганизацииорганизацииорганизацииорганизации (рубцевания). Образование
грануляционной ткани начинается на 2$й нед ин$
фаркта миокарда. На 3$й нед практически вся
зона замещена созревающими грануляциями, к

4–6$й нед они превращаются в зрелую соедини$
тельную ткань. Появляется крупноочаговый кар$
диосклероз, характеризующий хроническую
ИБС. Однако полностью организация инфаркта
миокарда и адаптация сердца к новым условиям
заканчивается через 2–2,5 мес от начала заболе$
вания. В сохранившемся миокарде прогрессиру$
ет гипертрофия мышечной ткани до тех пор, пока
масса миокарда не обеспечит его сократительную
функцию, адекватную нагрузке.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения инфарктаинфарктаинфарктаинфарктаинфаркта миокардамиокардамиокардамиокардамиокарда (МКБ: I23 Не$
которые текущие осложнения острого инфаркта
миокарда) подразделяют на осложнения раннего
(до 3 нед) и позднего (1–3 мес) периодов болез$
ни.

К осложнениям раннего периода относят сердечную
астму и отёк лёгких, кардиогенный шок, нарушения
сердечного ритма и проводимости, разрыв миокарда,
который может произойти в период от 3 до 10 дней
(до 15% умерших от инфаркта миокарда), острую анев$
ризму миокарда, формирующуюся в те же сроки, но
чаще в период 4–14 дней (20–30% больных), тромбо$
эмболический синдром, источником которого явля$
ются свежие тромботические массы, образующиеся на
эндокарде в области инфаркта или в полости анев$
ризмы, отрыв некротизированной сосочковой мыш$
цы и перфорацию межжелудочковой перегородки (1–
1,5% наблюдений).

К осложнениям позднего периода относят главным об$
разом хроническую аневризму сердца, а также постин$
фарктный синдром (синдром Дресслера), который
связывают с аутоаллергией вследствие приобретения
изменёнными белками в области инфаркта миокарда
и периинфарктной зоны аутоантигенных свойств.
Синдром проявляется развитием перикардита, плев$
рита, лихорадки и эозинофилии крови и наблюдается
у 1–4% больных, перенёсших инфаркт миокарда.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы. Острый инфаркт миокарда может закон$
читься острой сердечной недостаточностью, воз$
можно, с развитием отёка лёгких или отёка и на$
бухания головного мозга. Исходом являются также
крупноочаговый кардиосклероз и хроническая
ИБС.

АтипичныеАтипичныеАтипичныеАтипичныеАтипичные формыформыформыформыформы инфаркта миокарда встреча$
ются в 2–10% наблюдений этого страдания. Они
сложны для диагностики, так как их клиничес$
кая симптоматика маскирует истинное заболева$
ние.

Астматическая Астматическая Астматическая Астматическая Астматическая форма встречается у 5–10% больных ин$
фарктом миокарда. Уже в первые часы заболевания
развиваются сердечная астма и острый отёк лёгких,
связанные либо с резким падением сократительной
функции сердца, либо с острым повышением АД. Наи$
более ярким симптомом при этом является удушье,
причём в 50% случаев оно не сопровождается загру$
динной болью, особенно у пожилых людей.

Text
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АААААбдоминальнаябдоминальнаябдоминальнаябдоминальнаябдоминальная (гастралгическая) форма наблюдается
в 2–3% инфаркта миокарда при поражении задней
стенки левого желудочка или верхушки сердца. У боль$
ного развиваются приступы боли в верхней половине
живота, рвота, иногда икота, тенезмы, жидкий стул,
холодный пот. Нередко больной связывает своё со$
стояние с отравлением пищей, но при абдоминальной
симптоматике ЭКГ достаточно типична для инфаркта
миокарда.

ЦеребральнаяЦеребральнаяЦеребральнаяЦеребральнаяЦеребральная форма возникает у 3–5% больных и ха$
рактеризуется неврологической симптоматикой —
преходящими нарушениями мозгового кровообращения
и ишемического инсульта, гемипарезом, афазией, потерей
сознания и др. Эта симптоматика связана с резким сниже$
нием сердечного выброса при остром инфаркте миокарда,
нарушениями сердечного ритма (вплоть до фибрилляции
желудочков и блокады сердца).

БезболеваяБезболеваяБезболеваяБезболеваяБезболевая форма инфаркта миокарда иногда наблюда$
ется у старых или физически очень сильных людей, обыч$
но злоупотребляющих алкоголем. Такие больные испы$
тывают лишь дискомфорт в области груди, однако
клинически заболевание проявляется экстрасистолией,
тахикардией, реже брадикардией, артериальной гипотен$
зией, тоны сердца глухие, в лёгких — застойные хрипы.
Характерен ритм галопа.

ОтёчнаяОтёчнаяОтёчнаяОтёчнаяОтёчная форма наблюдается редко, в основном при ин$
фаркте миокарда задних поверхностей стенки ле$
вого желудочка и межжелудочковой перегородки,
иногда миокарда правого желудочка сердца [104]. Ха$
рактерно быстрое развитие недостаточности правого
желудочка, отёка лёгких и асцита.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ИБСИБСИБСИБСИБС

Хроническая ИБС (МКБ: I25 Хроническая ишеми$
ческая болезнь сердца) — хроническая недостаточ$
ность коронарного кровообращения. Морфологичес$
кими проявлениями хронической ИБС могут быть
диффузный мелкоочаговый кардиосклероз, возни$
кающий в результате многократных приступов сте$
нокардии, крупноочаговый постинфарктный карди$
осклероз, хроническая аневризма сердца,
формирующаяся обычно на основе постинфарктного
кардиосклероза.

Пато$Пато$Пато$Пато$Пато$ иииии морфогенезморфогенезморфогенезморфогенезморфогенез

Мелкоочаговый диффузный кардиосклероз формируется
в результате повторяющихся ишемических повреждений
небольших групп кардиомиоцитов, что приводит к их
атрофии и замещению соединительной тканью в виде
мелких белесоватых рубчиков.

Размеры крупноочагового кардиосклероза зависят от ко$
личества и величины некротизированных слоёв мио$
карда. Особенно выражена рубцовая ткань на месте
трансмурального инфаркта миокарда, когда она за$
мещает всю толщину стенки камеры сердца. Крупно$
очаговый кардиосклероз сопровождается регенераци$
онной гипертрофией миокарда.

Хроническая аневризма сердца чаще формируется
под давлением крови при трансмуральном инфаркте
миокарда. Она представляет собой мешковидную по$

лость, заполненную тромботическими массами. Иногда
может быть исходом острой аневризмы миокарда.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения. Хроническая аневризма сердца может
осложниться тромбоэмболическим синдромом, а так$
же тампонадой сердца в результате разрыва её стенки
на границе с сохранившимся миокардом. На фоне
хронической ИБС возможно развитие повторного ин$
фаркта миокарда.

ИсходИсходИсходИсходИсход хронической ИБС — хроническая сердечная
недостаточность.

Êàðäèîìèîïàòèè
Кардиомиопатии (КМП; МКБ: I42 Кардиомиопа$
тия) — группа заболеваний сердца некоронароген$
ной природы, морфологической основой которых
является дистрофия миокарда. Клинически для
КМП характерны одышка при физической нагруз$
ке, аритмии, тахикардия, головокружение, иногда
обмороки; в терминальной стадии — проявления
хронической сердечной недостаточности.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация [122].

•  Первичные (идиопатические) КМП: гипертрофическая
(обструктивная), дилатационная (конгестивная, застой$
ная), рестриктивная (эндомиокардиальный фиброз),
аритмогенная дисплазия правого желудочка (правоже$
лудочковая КМП, болезнь Фонтана).

КодыКодыКодыКодыКоды МКБМКБМКБМКБМКБ: I42.1 Обструктивная гипертрофическая кар$
диомиопатия, I42.0 Дилатационная кардиомиопатия,
I42.4 Эндокардиальный фиброэластоз, I42.5 Другая
рестриктивная кардиомиопатия, I42.8 Другие кардио$
миопатии.

•  Вторичные КМП: токсические (этанол, кобальт, кокаин,
катехоламины, уремия и др.), инфекционные, метабо$
лические (алиментарные, тезаурисмозы, амилоидоз, по$
дагра, эндокринопатии и др.), при системных заболева$
ниях (гранулематозный или гигантоклеточный
миокардит, гранулематоз Вегенера, саркоидоз), наслед$
ственные нервно$мышечные и др.

КодыКодыКодыКодыКоды МКБМКБМКБМКБМКБ: I43.8* Кардиомиопатия при других болез$
нях, классифицированных в других рубриках; I43.0*
Кардиомиопатия при инфекционных и паразитарных
болезнях, классифицированных в других рубриках;
I43.1* Кардиомиопатия при метаболических наруше$
ниях.

РаспространённостьРаспространённостьРаспространённостьРаспространённостьРаспространённость. Первичные КМП встречают$
ся у 7–10 человек на 100 000 населения. Распростра$
нённость вторичных КМП соответствует распрост$
ранённости тех заболеваний, патогенетическим
звеном которых они являются.

ÏÅÐÂÈ×ÍÛÅ ÊÌÏ

Этиология первичных (идиопатических) КМП пол$
ностью не выяснена, хотя известно, что она неоди$
накова для разных первичных КМП. Зарегистри$
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ровано множество мутаций сократительных белков
и белков цитоскелета.

ГГГГГИПЕРТРОФИИПЕРТРОФИИПЕРТРОФИИПЕРТРОФИИПЕРТРОФИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ КМПКМПКМПКМПКМП

Гипертрофическая (обструктивная) КМП (МКБ:
I42.1 Обструктивная гипертрофическая кардио$
миопатия) характеризуется выраженной гиперт$
рофией миокарда, преимущественно левого же$
лудочка сердца, что приводит к уменьшению
полостей желудочков и нарушению диастолы при
нормальной или усиленной систоле.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Значительную роль отводят наследствен$
ному фактору. На это указывают семейный характер
заболевания и обнаруженные мутации генов тяжёлой
β$цепи сердечного миозина, тропонина T и тропоми$
озина. Страдают преимущественно мужчины, клини$
ческие признаки появляются с 10–20$летнего возра$
ста, чаще около 40 лет.

ФормыФормыФормыФормыФормы. Выделяют 2 формы заболевания: обструктив$
ную (гипертрофический субаортальный стеноз; МКБ:
I42.1 Обструктивная гипертрофическая кардиомиопа$
тия) и необструктивную (диффузная гипертрофичес$
кая КМП; МКБ: I42.2 Другая гипертрофическая кар$
диомиопатия).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Предполагают, что при гипертрофической
КМП имеется повышенная чувствительность к кате$
холаминам и это обусловливает его повышенную со$
кратительную функцию. Однако в связи с тем, что у
этих больных (помимо дефекта миозина и тропонина)
имеется врождённая патология образования коллаге$
на, что нарушает формирование стромы мио$карда и
приводит к дезорганизации миофибрилл, усиленная
сократительная функция кардиомиоцитов приводит к
их гибели, замещению соединительной тканью и про$
грессированию диффузного фиброза мышцы сердца.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Гипертрофическая КМП характеризуется
увеличением массы сердца до 500–700 г, иногда даже
больше. Толщина стенки левого желудочка составля$
ет 2,5–3 см, верхушка сердца заострена. Размер поло$
стей сердца уменьшен, клапанный аппарат и венеч$
ные артерии не изменены. Характерна
асимметричность гипертрофии стенки левого желудоч$
ка. При этом толщина межжелудочковой перегородки
в 1,5–2 раза превышает толщину стенки левого желу$
дочка, в результате чего просвет его выносящего тракта
суживается. Возникает обструктивная форма гиперт$
рофической КМП. Кроме этого варианта асимметрии,
встречается среднежелудочковая гипертрофия — ниже
выносящего тракта левого или правого желудочков, а
также асимметричная гипертрофия верхушки сердца.
Вместе с тем может иметь место симметричная, или
диффузная, форма гипертрофической КМП, при ко$
торой гипертрофия стенок левого желудочка выраже$
на равномерно, почему и нет обструкции выносящего
тракта.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Специфическими признаками заболева$
ния являются хаотичное расположение миофибрилл,
особенно в межжелудочковой перегородке, зазубрен$
ность контуров ядер кардиомиоцитов, вокруг кото$
рых имеется светлый ободок («гало»). Среди неспеци$
фических признаков — резко выраженная гипер$

трофия кардиомиоцитов в сочетании с диффузным
склерозом стромы, очаги контрактурных изменений
миофибрилл и миоцитолиза.

ДДДДДИЛАИЛАИЛАИЛАИЛАТТТТТАЦИОАЦИОАЦИОАЦИОАЦИОННАЯННАЯННАЯННАЯННАЯ КМПКМПКМПКМПКМП

Дилатационная КМП (МКБ: I42.0 Дилатацион$
ная кардиомиопатия) — диффузное поражение
миокарда с расширением полостей сердца и рез$
ким снижением его сократительной функции. Эта
КМП составляет 60% всех идиопатических КМП
и чаще наблюдается у мужчин в возрасте 10–30
лет.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления заключаются в жалобах на
одышку и утомляемость при физической нагрузке,
кашель, кровохарканье, аритмию и боли в области сер$
дца. Характерны также бледность кожных покровов,
акроцианоз, симптомы нарастающей сердечной не$
достаточности. Большинство операций транспланта$
ции сердца производится в связи с дилатационной
КМП.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Среди причин: множествен$
ные делеции митохондриальной ДНК, мутации гена
тафаццина (синдром Барта), а также латентно проте$
кающий вирусный миокардит. Предполагается, что в
динамике заболевания происходят атрофия и гибель
кардиомиоцитов, в ответ на которую развиваются ин$
терстициальный фиброз и гипертрофия сохранивших$
ся мышечных волокон.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Характерна резкая дилатация всех полос$
тей сердца, масса его достигает 600–800 г, а иногда
даже 1200 г. Сердце приобретает шаровидную форму
за счёт расширения в поперечном размере, который
соответствует или превышает продольный размер, вер$
хушка сердца сглаживается. При этом толщина стен$
ки левого желудочка хотя и составляет 2–2,5 см, од$
нако она не соответствует массе сердца. Клапанный
аппарат и венечные артерии не изменены.

МикроскопическиеМикроскопическиеМикроскопическиеМикроскопическиеМикроскопические измененияизмененияизмененияизмененияизменения не специфичны и зак$
лючаются в чередовании атрофированных и гиперт$
рофированных мышечных волокон, очагов контрак$
турных изменений миофибрилл и участков
миоцитолизиса, иногда с небольшой клеточной реак$
цией. Имеются мелкоочаговый кардиосклероз и уве$
личение межмышечной жировой ткани. На ультра$
структурном уровне отмечается расхождение
вставочных дисков кардиомиоцитов, что является ос$
новой электрической нестабильности миокарда.

Таким образом, диагноз дилатационной КМП ус$
танавливают только на основании комплекса кли$
нико$морфологических изменений.

РРРРРЕСТРИКТИВНАЯЕСТРИКТИВНАЯЕСТРИКТИВНАЯЕСТРИКТИВНАЯЕСТРИКТИВНАЯ КАРДИОМИОПАТИЯКАРДИОМИОПАТИЯКАРДИОМИОПАТИЯКАРДИОМИОПАТИЯКАРДИОМИОПАТИЯ

Рестриктивная КМП (МКБ: I42.4 Эндокардиаль$
ный фиброэластоз, I42.5 Другая рестриктивная
кардиомиопатия) — заболевание миокарда, ха$
рактеризующееся ригидностью стенок желудоч$
ков сердца (чаще левого) и выраженным фибро$
зом эндокарда, что препятствует
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диастолическому наполнению и приводит к на$
рушению функции АВ$клапанов.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически характерны одышка при физической нагруз$
ке, утомляемость, боли в сердце, аритмии, иногда обмо$
роки. Прогрессируют признаки сердечной недостаточ$
ности, гипертензии малого круга с развитием
лёгочно$сердечной недостаточности.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология неизвестна. Наиболее вероятной причиной ре$
стриктивной КМП считают изолированный пристеноч$
ный эндокардит Лёффлера. Предполагают, что эндо$
миокардиальный фиброз может быть обусловлен
избытком в организме церия при дефиците магния, что
отмечается у жителей некоторых африканских стран,
где чаще и наблюдается рестриктивная КМП. В России
она встречается очень редко.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Заболевание характеризуется грубым фибро$
зом эндокарда левого, реже правого желудочков сердца с
очагами гиалиноза, обызвествления и уменьшением поло$
сти желудочка. Часто склероз распространяется на зад$
нюю створку митрального клапана и на субэндокардиаль$
ные слои сердца, сократительная функция которого
существенно снижается. Нередко в полостях сердца обра$
зуются пристеночные тромбы. Распространение процесса
на проводящую систему ведёт к появлению аритмий.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически (помимо выраженного фиброза и гиа$
линоза эндокарда и миокарда) наблюдаются гибель кар$
диомиоцитов, а также незначительная очаговая круг$
локлеточная инфильтрация и гипертрофия
сохранившихся мышечных волокон.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: тромбоэмболический синдром, аритмии сер$
дца, внезапная сердечная смерть.

ИсходИсходИсходИсходИсход неблагоприятный. 70% больных погибают в пер$
вые 5 лет после начала заболевания.

ПППППРАВОЖЕЛУДОРАВОЖЕЛУДОРАВОЖЕЛУДОРАВОЖЕЛУДОРАВОЖЕЛУДОЧЧЧЧЧКОВАЯКОВАЯКОВАЯКОВАЯКОВАЯ КАРДИОМИОПАТИЯКАРДИОМИОПАТИЯКАРДИОМИОПАТИЯКАРДИОМИОПАТИЯКАРДИОМИОПАТИЯ

Правожелудочковая КМП (МКБ: I42.8 Другие
кардиомиопатии) — редкая форма КМП и вмес$
те с тем частая причина синдрома внезапной
смерти младенцев, детей, подростков и спорт$
сменов. Типичны желудочковая тахикардия, эк$
страсистолии, синоатриальная блокада, изред$
ка возможны разрывы правого желудочка и
тампонада сердца.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология окончательно не установлена, но доказа$
но наличие генетического дефекта (ℜ ).

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез аритмогенной дисплазии правого желу$
дочка характеризуется истончением стенки желудоч$
ка и замещением его миокарда фиброзной и жировой
тканью («пергаментное сердце»). Предполагают, что
истончение миокарда связано с вялотекущими сли$
вающимися очагами некроза в мышце сердца.

ÂÒÎÐÈ×ÍÛÅ ÊÀÐÄÈÎÌÈÎÏÀÒÈÈ

Вторичные КМП (МКБ: I43.8* Кардиомиопа$
тия при других болезнях, классифицированных
в других рубриках) — группа заболеваний серд$

ца некоронарогенной природы, в основе кото$
рых лежит дистрофия миокарда, являющаяся след$
ствием заболеваний различной этиологии. Наи$
большее распространение и (в силу этого) значение
имеет алкогольная КМП. Она составляет одно из
основных проявлений хронической интоксикации
этанолом и его токсическим метаболитом — аце$
тальдегидом.

АААААЛКОГОЛЬНАЯЛКОГОЛЬНАЯЛКОГОЛЬНАЯЛКОГОЛЬНАЯЛКОГОЛЬНАЯ КАРДИОМИОПАТИЯКАРДИОМИОПАТИЯКАРДИОМИОПАТИЯКАРДИОМИОПАТИЯКАРДИОМИОПАТИЯ

Алкогольная КМП (МКБ: I42.6 Алкогольная кар$
диомиопатия) является важнейшим звеном пато$
генеза алкогольной болезни и причиной внезапной
сердечной смерти, особенно молодых мужчин, за$
нимая в этом отношении второе место после коро$
нарной болезни сердца.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез алкогольной КМП связан с прямым поврежда$
ющим действием алкоголя на цитомембраны и на мемб$
раны внутриклеточных структур кардиомиоцитов. Дес$
трукция крист митохондрий приводит к появлению
тканевой гипоксии, энергетического дефицита и атро$
фии части мышечных клеток. Кроме того, накопление в
них ацетальдегида способствует разобщению окисления
и фосфорилирования. Гипоксия усиливается в результа$
те артериосклероза венечных и внутримиокардиальных
сосудов, а также периваскулярного склероза, характер$
ного для хронической алкогольной интоксикации. Пря$
мое действие этанола, гипоксия, активация лизосомаль$
ных гидролаз, перекисное окисление липидов приводят
к повышению проницаемости клеточных мембран и на$
рушениям электролитного обмена. По мере атрофии
части мио$фибрилл и склероза стромы миокарда раз$
виваются гипертрофия сохранившихся кардиомиоци$
тов и липоматоз стромы миокарда. Не исключено, что
в результате всех указанных изменений в мышце сердца
при алкогольной КМП накапливаются аритмогенные
вещества, создающие электрическую нестабильность
миокарда. С этим можно связать характерные для
этой патологии экстрасистолии и приступы арит$
мии, нередко заканчивающиеся фибрилляцией же$
лудочков.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Сердце при алкогольной КМП умеренно
гипертрофировано, но иногда может иметь нормаль$
ную массу. Под эпикардом выражен слой жировой
клетчатки. Полости сердца (особенно левого желу$
дочка) расширены, миокард дряблый, на разрезе
желтоватого цвета за счёт жировой дистрофии вид$
ны мелкие рубчики и соединительнотканные про$
слойки. Венечные артерии либо вообще не пораже$
ны атеросклерозом, либо он представлен начальными
стадиями без стенозирования просветов сосудов.
Микроскопически для алкогольной КМП характер$
ны чередование атрофичных и гипертрофированных
мышечных волокон, жировая дистрофия кардиоми$
оцитов. Встречаются очаги пересокращения миофиб$
рилл, иногда вокруг таких повреждений отмечается
незначительная лимфогистиоцитарная инфильтра$
ция. Характерно разрастание жировой клетчатки в
межмышечной строме и вокруг интрамуральных со$
судов.
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Если после эксцесса пьянства алкогольная КМП заканчи$
вается внезапной сердечной смертью, отмечаются мно$
жественные очаги миоцитолизиса, исчезновение попереч$
ной исчерченности миофибрилл в результате расплавления
дисков Z, что связано с прямым действием на кардиомио$
циты ацетальдегида, накапливающегося в крови при мас$
сивном поступлении в организм алкоголя и снижении ба$
зального метаболизма печени. Отмечаются также
отчётливые изменения реологии крови и нарушения её
микроциркуляции.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения. Алкогольная КМП может способствовать
развитию хронической сердечной недостаточности,
которая уменьшается после прекращения употребле$
ния алкоголя. Частым осложнением является элект$
рическая нестабильность сердца, заканчивающаяся
фибрилляцией его желудочков.

ДДДДДРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕ КАРДИОМИОПАТИИКАРДИОМИОПАТИИКАРДИОМИОПАТИИКАРДИОМИОПАТИИКАРДИОМИОПАТИИ

Морфология других вторичных КМП имеет
некоторые особенности, обусловленные причи$
ной и патогенезом основного заболевания (ин$
фекции, амилоидоз, различные эндокринопа$
тии и др.). Поэтому для вторичных КМП в МКБ
нет специальной рубрики, но в рубрику идио$
патических КМП I42 включены алкогольная
КМП — I42.6, а также КМП, обусловленная
действием внешних факторов, — I42.7, куда
следует отнести кобальтовую КМП. Остальные
вторичные КМП включены в рубрику I43, куда
входят КМП, встречающиеся при болезнях,
классифицированных в других рубриках.

Âîñïàëèòåëüíûå çàáîëåâàíèÿ
ñåðäöà

Стенка сердца состоит из 3 разнородных обо$
лочек, этим объясняется нередкое развитие
изолированного воспаления одной из них —
эндокардита, миокардита или перикардита,
хотя при определённых условиях в воспали$
тельный процесс могут вовлекаться все обо$
лочки сердца, и возникает панкардит.

ÝÍÄÎÊÀÐÄÈÒÛ

Эндокардит (МКБ: I33 Острый и подострый
эндокардит) — воспаление внутренней оболоч$
ки сердца различной этиологии — занимает 4$е
место среди болезней сердца после ишемичес$
ких поражений миокарда, его изменений, воз$
никающих при гипертрофии и лёгочном серд$
це. Мужчины болеют примерно в 3 раза чаще
женщин.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. На основании этиологических
и клинико$морфологических признаков выде$
ляют следующие виды эндокардитов:

•  инфекционный септический (бактериальный) эндокар$
дит, которому с морфологических позиций соответству$
ет язвенный или полипозно$язвенный эндокардит и
который может протекать в форме острого, подострого
и затяжного септического эндокардита;

•  неинфекционный тромбэндокардит, текущий как поли$
позный или бородавчатый эндокардит;

•  ревматический эндокардит, морфологическим проявле$
нием которого является бородавчатый или фибро$плас$
тический эндокардит;

•  париетальный фибропластический эозинофильный эн$
докардит Лёффлера.

Наиболее часто поражается эндокард клапанов
сердца, значительно реже возникает воспале$
ние на париетальном эндокарде и на эндокар$
де сухожильных хорд. Нередко встречается сочета$
ние воспаления этих отделов эндокарда.

ИИИИИНФЕКЦИОННЫЙНФЕКЦИОННЫЙНФЕКЦИОННЫЙНФЕКЦИОННЫЙНФЕКЦИОННЫЙ СЕПТИСЕПТИСЕПТИСЕПТИСЕПТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ЭНДОКАРДИТЭНДОКАРДИТЭНДОКАРДИТЭНДОКАРДИТЭНДОКАРДИТ

Инфекционный септический, или бактериальный,
эндокардит (МКБ: I33.0 Острый и под$острый ин$
фекционный эндокардит) представляет собой в ос$
новном форму сепсиса и протекает с выраженной
гиперергической реакцией.

Предпосылкой для этого эндокардита почти всегда явля$
ется бактериемия, особенно при септикопиемии. В 60–
80% заболевание вызывают стрептококки и энтерококк, в
30% — стафилококки, а также грамотрицательные микро$
бы и другие редкие возбудители — патогенные грибки,
риккетсии. Примерно у 10–30% больных инфекционным
эндокардитом не находят в крови возбудителей инфек$
ции.

Воспаление локализуется на клапанах сердца, значительно
реже — в париетальном эндокарде. В 70% наблюдений
инфекционному эндокардиту предшествуют другие забо$
левания (скарлатина, дифтерия, пневмония, ангина, брюш$
ной и сыпной тиф, туберкулёз, сифилис и др.), а также
болезни, вызывающие тяжёлые изменения клапанов серд$
ца. Так, в 6,5% эндокардит развивается при врождённых
пороках сердца, примерно в 10% случаев инфекционный
эндокардит возникает на клапанах, склерозированных в
результате ревматизма; при синдроме пролапсуса створок
митрального клапана инфекционный эндокардит развива$
ется примерно в 6%, а при гипертрофической обструктив$
ной КМП — в 5–9% наблюдений. После операций на сер$
дце он встречается примерно в 2% случаев. Нередко этот
эндокардит возникает у алкоголиков и токсикоманов, у
пациентов, которым проводится гемодиализ или иммуно$
супрессивная терапия.

В развитии острого инфекционного эндокардита, оче$
видно, ведущую роль играют иммунокомплексные ме$
ханизмы. В зависимости от количества и особенностей
инфекта могут образовываться разные виды ЦИК, оп$
ределяющих особенности течения, клинику и морфо$
логию заболевания.

По характеру течения выделяют: острый бактериальный
эндокардит, протекающий около 2 нед; подострый ин$
фекционный эндокардит (протекает в течение 6 нед, из$
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редка до 3 мес), затяжной септический эндокардит, про$
текающий в течение многих месяцев и даже лет.

ОстрыйОстрыйОстрыйОстрыйОстрый бббббактериальныйактериальныйактериальныйактериальныйактериальный эндокардитэндокардитэндокардитэндокардитэндокардит возникает
обычно на интактных клапанах сердца при
тяжёлых общих инфекциях и при септикопие$
мии. В 80% случаев он бывает вызван золотис$
тым стафилококком, в 20% — другими возбу$
дителями (пневмококки, гонококки, патогенные
грибы, риккетсии). На эндокарде клапанов
возникают язвенные или язвенно$полипоз$
ные изменения, быстро формирующие порок
сердца.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически в начале процесса по краям створок
митрального, иногда аортального клапанов появля$
ются мелкие гранулярные образования величиной от
нескольких миллиметров до сантиметра и более, жёл$
того или тёмно$коричневого цвета. Под ними обнару$
живаются язвенные дефекты клапанов, которые увели$
чиваются и распространяются вглубь, могут переходить
на сухожильные хорды и пристеночный эндокард. Час$
то изъязвление створок клапанов приводит к появле$
нию их аневризмы, а в 50% смертельных случаев проис$
ходит перфорация створок клапана. По краям
язвенных дефектов образуются тромбы, и эндокар$
дит становится язвенно$полипозным. При острых
эндокардитах, вызванных бактериями или риккетси$
ями (например, при Q$лихорадке), объём тромботичес$
ких масс относительно невелик, а при эндокардитах, выз$
ванных патогенными грибами, полипозные разрастания
могут быть большими и крошащимися.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически на некротизированной поверхности
клапана часто видны колонии микробов и тромботи$
ческие массы. Ткани клапана набухшие, пронизаны
фибрином, нередко инфильтрированы ПЯЛ, которые
иногда могут отсутствовать. Изредка в инфильтрате
имеются гистиоциты и фибробласты. При затихании
процесса тромботические массы подвергаются органи$
зации, колонии микробов обычно петрифицируются,
створки клапана сморщиваются и деформируются.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения — отрыв части клапанов, сухожильных хорд,
кусочков тромбов с развитием тромбоэмболического
синдрома, в том числе инфаркта миокарда. При эм$
болии инфицированными тромботическими массами
в миокарде могут возникать мелкие абсцессы. Воз$
можно развитие диффузного пролиферативного гло$
мерулонефрита и узелков Ослера в коже (как прояв$
ление гиперчувствительности).

ПодострыйПодострыйПодострыйПодострыйПодострый инфекционныйинфекционныйинфекционныйинфекционныйинфекционный эндокардитэндокардитэндокардитэндокардитэндокардит встреча$
ется в 50% наблюдений септического эндокар$
дита, хотя в последние годы он наблюдается
реже. Процесс развивается как на склерозиро$
ванных, так и на неизменённых клапанах сер$
дца. Воспаление чаще возникает изолирован$
но в аортальном, реже в митральном клапане
и приводит к развитию соответствующего по$
рока сердца. Морфологически это обычно по$
липозно$язвенный эндокардит. Очаги некро$
за, вокруг которых возникают мононуклеарные

инфильтраты, могут обнаруживаться и в пристеноч$
ном эндокарде, и в трабекулах.

ЗатяжнойЗатяжнойЗатяжнойЗатяжнойЗатяжной септическийсептическийсептическийсептическийсептический эндокардитэндокардитэндокардитэндокардитэндокардит (sepsis lenta)
составляет 45% всех инфекционных эндокар$
дитов.

В 50% наблюдений он связан с зеленящим стрептокок$
ком, другие возбудители встречаются реже. Как пра$
вило, затяжной септический эндокардит развивается
на клапанах, склерозированных и деформированных в
результате атеросклероза или сифилиса, иногда при
врождённых пороках клапанов сердца и называется
вторичным. Вместе с тем в 18–25% затяжной септи$
ческий эндокардит возникает на неизменённых кла$
панах и называется первичным (болезнь Черногубова).
В последние годы отмечаются снижение количества
вторичных затяжных септических эндокардитов и рост
первичных, причём у людей более молодого возраста,
в то время как вторичный затяжной септический эн$
докардит чаще наблюдается у людей после 50 лет. Вместе
с тем характер поражения клапанов остаётся стабильным:
изолированное поражение клапанов встречается в 73% слу$
чаев, из них в 53% поражается аортальный клапан, в 3 раза
реже (16%) — митральный (обычно при сепсисе у нарко$
манов или как осложнение, связанное с внутрисердеч$
ным катетером); сочетанное поражение митрального и
аортального клапанов отмечается в 27%, трикуспидаль$
ного — в 19%.

МорфологическиМорфологическиМорфологическиМорфологическиМорфологически динамика затяжного септического эндо$
кардита как бы повторяет морфогенез острого и подо$
строго инфекционного эндокардита, приобретая неко$
торые морфологические особенности. Для затяжного
септического эндокардита характерны язвенные дефек$
ты створок клапанов, сухожильных хорд, иногда при$
стеночного эндокарда с массивными суховатыми кро$
шащимися тромботическими наложениями. Вокруг очагов
некроза лимфогистиоцитарные инфильтраты, иногда вид$
ны гигантские клетки и колонии микробов. Затем под тром$
ботическими наложениями появляется грануляционная
ткань, которая, созревая, сморщивает клапан. Деформа$
ция клапана усиливается и в результате организации тром$
ботических масс. В связи с тем, что для заболевания свой$
ственно хроническое рецидивирующее течение, в клапане
одновременно можно видеть организованные и свежие
тромбы, рубцующиеся и свежие участки некроза и изъяз$
влений (рис. 9$12 на вклейке). В клапанах, сухожильных
хордах и в париетальном эндокарде имеются изменения,
отражающие иммунное воспаление, — очаги набухания и
дезорганизации соединительной ткани, лимфомакрофа$
гальная инфильтрация, иногда небольшие тромботичес$
кие наложения на неизменённом эндокарде.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения иииии причиныпричиныпричиныпричиныпричины смертисмертисмертисмертисмерти больных затяжным сеп$
тическим эндокардитом те же, что и при подостром
инфекционном эндокардите. Нередко чётко диффе$
ренцировать подострый септический эндокардит от
затяжного септического трудно, в связи с чем в кли$
нике обычно эти две формы эндокардита рассматри$
ваются как одно заболевание.

НННННЕИНФЕКЦИОННЫЙЕИНФЕКЦИОННЫЙЕИНФЕКЦИОННЫЙЕИНФЕКЦИОННЫЙЕИНФЕКЦИОННЫЙ ТРОМБОЭНДОКАРДИТТРОМБОЭНДОКАРДИТТРОМБОЭНДОКАРДИТТРОМБОЭНДОКАРДИТТРОМБОЭНДОКАРДИТ

Неинфекционный тромбоэндокардит [абакте$
риальный тромбоэндокардит, минимальный
эндокардит, дегенеративный бородавчатый эндо$

Text
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кардит, марантический (терминальный) эндокар$
дит, небактериальные тромботические вегетации
и др.] развивается у резко ослабленных больных,
а также при эндогенных и экзогенных интокси$
кациях. Характерно образование на эндокарде
клапанов (в основном левого желудочка) стериль$
ных тромботических наложений, но воспаления,
как такового, нет. Поэтому название «эндокар$
дит», т.е. воспаление эндокарда, имеет лишь ис$
торическое значение. Под тромботическими бо$
родавчатыми наложениями по краю створок
митрального или аортального клапанов (значи$
тельно реже — трикуспидального) находят не$
большие скопления фибробластов, моноцитов и
макрофагов. Неинфекционный тромбоэндокар$
дит — скорее проблема реологии крови в русле
геронтологии или аллергологии, чем проблема
воспаления.

РРРРРЕВМАТИЕВМАТИЕВМАТИЕВМАТИЕВМАТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ЭНДОКАРДИТЭНДОКАРДИТЭНДОКАРДИТЭНДОКАРДИТЭНДОКАРДИТ

Ревматический эндокардит (МКБ: I01.1 Острый
ревматический эндокардит), так же как «атипи$
ческий» небактериальный бородавчатый эндо$
кардит Либмана–Сакса и эндокардит при ревма$
тоидном артрите, является частью патогенеза
ревматизма, СКВ и ревматоидного артрита (см.
главу 16) и приводит к развитию клапанных по$
роков сердца.

ЭЭЭЭЭНДОКАРДИТНДОКАРДИТНДОКАРДИТНДОКАРДИТНДОКАРДИТ ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕФФЛЕРАФФЛЕРАФФЛЕРАФФЛЕРАФФЛЕРА

Париетальный фибропластический эозинофиль$
ный эндокардит Лёффлера [фибропластический
париетальный эндокардит с эозинофилией, эн$
докардит Лёффлера; МКБ: I42.3 Эндомиокарди$
альная (эозинофильная) болезнь].

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология неизвестна. Заболевание было описано Лёф$
флером (1936 г.) как сочетание эндомиокардита, эози$
нофилии крови и эозинофильных васкулитов кожи и
внутренних органов.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез эндокардита Лёффлера связывают с иммун$
ными нарушениями. Характерным является сочета$
ние абсолютной эозинофилии крови и поражения па$
риетального эндокарда с последующим развитием его
выраженного фиброза, утолщения, сужения камер
сердца. Заболевание заканчивается сердечной недо$
статочностью. По существу, правильнее говорить об
эндомиокардите, так как практически всегда в про$
цесс вовлекается миокард, особенно его субэндокар$
диальные отделы.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез эндокардита Лёффлера складывает$
ся из 3 стадий.

ОстраяОстраяОстраяОстраяОстрая, илиилиилиилиили некротическая,некротическая,некротическая,некротическая,некротическая, стадиястадиястадиястадиястадия продолжается 5–6
нед и характеризуется воспалением париетального эн$
докарда с тромботическими наложениями обычно в
обоих желудочках сердца, но больше левого, особен$

но в области верхушки. Воспаление распространяется
на субэндокардиальные отделы миокарда, где появ$
ляются очаги некроза. В инфильтрате много эозино$
филов, лимфоцитов, плазматических клеток, встреча$
ются нейтрофильные лейкоциты. Кроме того,
развивается эндартериит или панартериит ветвей ко$
ронарных артерий, а также сосудов кожи и внутрен$
них органов.

ТТТТТромботическаяромботическаяромботическаяромботическаяромботическая стадиястадиястадиястадиястадия. Обе полости сердца обычно
несколько сужены, может быть небольшая эксцент$
рическая гипертрофия миокарда. На париетальном эн$
докарде левого желудочка, особенно в области вер$
хушки, а также в правом желудочке по ходу
приносящего тракта располагаются организующиеся
тромбы. Микроскопически обнаруживаются фибро$
зирование и утолщение эндокарда обоих желудочков.
Между утолщённым эндокардом и миокардом имеет$
ся зона грануляций. Часть мышечных волокон гипер$
трофируется, часть — атрофируется. На месте некро$
зов развивается сетчатый или очаговый фиброз,
особенно в субэндокардиальном и среднем слоях мио$
карда, а также периваскулярный склероз.

СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия фиброзафиброзафиброзафиброзафиброза. Камеры сердца сужены, париетальный
эндокард обоих желудочков белесоватый, плотный,
особенно по ходу приносящих трактов и в области
верхушки сердца. Нередко отмечается выраженный
фиброз папиллярных мышц и сухожильных хорд, осо$
бенно задней створки митрального клапана, в резуль$
тате чего может возникнуть порок сердца. Иногда раз$
вивается порок аортального клапана.

Микроскопически отмечается выраженное утолщение
эндокарда за счёт склероза, который в виде пальцевид$
ных рубцов распространяется на субэндокардиальный
и средний слои миокарда. Вокруг склерозированных
участков умеренная лимфогистиоцитарная инфильтра$
ция с наличием отдельных эозинофилов. Наблюдается
также склероз сосудов. Эта стадия эндокардита гисто$
логически не отличается от эндомиокардиального фиб$
роза жителей Южной Африки. Не исключено, что речь
идёт об одном и том же заболевании.

ÌÈÎÊÀÐÄÈÒÛ

Миокардиты (МКБ: I40 Острый миокардит) раз$
личного происхождения встречаются в 5% всех
вскрытий.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Не существует общепринятой класси$
фикации миокардитов. Предлагается делить миокар$
диты на неспецифические, гранулематозные и гиган$
токлеточные, а также идиопатические и сопутствующие
другим заболеваниям и т.п. Мы полагаем, что в основе
классификации миокардитов должен лежать прежде
всего нозологический принцип. Поэтому следует вы$
делять первичныйпервичныйпервичныйпервичныйпервичный (идиопатический миокардит Аб$
рамова–Фидлера) и вторичныйвторичныйвторичныйвторичныйвторичный миокардиты. Среди
последних целесообразно выделить несколько этио$
логических групп миокардитов: инфекционные мио$
кардиты (вирусный, бактериальный, паразитарный,
грибковый); инфекционно$аллергические миокарди$
ты (воспаление миокарда при ревматических болез$
нях, гигантоклеточном артериите, гранулематозе Ве$
генера, генерализованном саркоидозе и др.);
токсические миокардиты, среди которых целесообраз$
но выделять инфекционно$токсические типа дифте$
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рийного миокардита, метаболические, связанные как
с воздействием на миокард токсических продуктов ме$
таболизма, образующихся под влиянием различных
ядов (фосфора, мышьяка и др.), так и в результате
действия эндотоксинов (уремический миокардит), а так$
же лекарственные миокардиты.

ИИИИИДИОПАТИДИОПАТИДИОПАТИДИОПАТИДИОПАТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ МИОКАРДИТМИОКАРДИТМИОКАРДИТМИОКАРДИТМИОКАРДИТ АААААБРАМОВАБРАМОВАБРАМОВАБРАМОВАБРАМОВА–Ф–Ф–Ф–Ф–ФИДЛЕРАИДЛЕРАИДЛЕРАИДЛЕРАИДЛЕРА

Идиопатический миокардит Абрамова–Фидлера
(МКБ: I51.4 Миокардит неуточнённый) диагнос$
тируется в тех случаях, когда неизвестна этиология
основного заболевания, сопровождающегося разви$
тием миокардита.

Обсуждается возможная этиологическая роль вирусной ин$
фекции и медикаментов, а также аллергических меха$
низмов, тем более, что больные миокардитом Абрамо$
ва–Фидлера страдают также миозитом, миастенией,
некоторыми формами тимом. Встречаются диффузные
и гранулематозные формы этого миокардита. Он может
протекать остро, с быстро наступающим смертельным
исходом, но имеются и латентные формы течения бо$
лезни.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически воспалительный инфильтрат состоит
из лимфоцитов, плазмоцитов, отдельных гранулоцитов,
а также гигантских клеток, которые, по мнению многих
авторов, имеют миогенное происхождение. В центре
инфильтратов образуются очаги некроза с последую$
щим рубцеванием этих участков, что приводит к выра$
женному кардиосклерозу.

ИИИИИ Н Ф Е К Ц И О Н Н Ы ЕН Ф Е К Ц И О Н Н Ы ЕН Ф Е К Ц И О Н Н Ы ЕН Ф Е К Ц И О Н Н Ы ЕН Ф Е К Ц И О Н Н Ы Е М И О К А Р Д И Т ЫМ И О К А Р Д И Т ЫМ И О К А Р Д И Т ЫМ И О К А Р Д И Т ЫМ И О К А Р Д И Т Ы (МКБ: I40.0
Инфекционный миокардит)

ВирусныйВирусныйВирусныйВирусныйВирусный миокардитмиокардитмиокардитмиокардитмиокардит

Чаще всего встречается вирусный миокардит
(МКБ: I41.1* Миокардит при вирусных болез$
нях, классифицированных в других рубриках),
обусловленный кардиотропностью определён$
ных вирусов, особенно пикорнавирусов. В
процесс нередко вовлекается перикард. Такой
миоперикардит обычно является следствием
вирусного поражения верхних дыхательных пу$
тей. Спектр вирусов, вызывающих миокардит,
довольно широк, наиболее часто обнаружива$
ются вирусы Коксаки и ЕСНО$вирусы, а так$
же вирусы гриппа и краснухи. Иногда вирус$
ный миокардит возникает при вирусном гепатите,
инфекционном мононуклеозе, кори, полиоми$
елите, пситтакозе и др.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез вирусного миокардита рассматривается в рам$
ках иммунологических реакций. Кардиотропные ви$
русы вызывают лизис кардиомиоцитов. При этом
появляются антивирусные и активирующие комп$
лемент АТ (IgM, IgG). В капсиде вируса содержит$
ся глико$протеин, имеющий молекулярное сходство
с глико$протеинами сарколеммы кардиомиоцитов.
СD4+ Т$клетки сенсибилизируют CD8+ T$лимфоциты,
которые разрушают инфицированные вирусом кар$
диомиоциты. При этом стимулируются естественные

клеткикиллеры. В ответ на разрушение кардиомиоци$
тов, индуцируемое вирусом, развивается аутоиммунная
реакция, приводящая к деструкции мышечных клеток
сердца, причём уже после того, как организм очистится
от вирусов. Переход же вирусного миокардита в рест$
риктивную КМП связывают с уменьшением активности
T$лимфоцитов$супрессоров.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Вирусный миокардит имеет некоторые осо$
бенности в зависимости от пола больных или плодов.
Так, в первый триместр беременности он наиболее
часто связан с заболеванием краснухой и сопровож$
дается образованием в эндокарде и субэндокардиаль$
ных слоях миокарда ареактивных некрозов. В после$
днем триместре беременности миокардит у плодов
чаще связан с Коксаки$инфекцией и именно с этим
миокардитом связан фиброэластоз эндокарда у ново$
рождённых. При вирусном миокардите у новорождён$
ных наблюдаются очаги некроза миофибрилл, вокруг
которых формируется вначале гранулематозная реак$
ция, быстро сменяющаяся очаговым гистиолимфоци$
тарным инфильтратом. Затем в этих участках разви$
вается грануляционная ткань, а в некротизированные
кардиомиоциты может откладываться известь.

У взрослых вирусный миокардит обычно поражает зад$
нюю стенку предсердий, перегородку сердца и его вер$
хушку. Иногда воспаление поражает лишь миокард в
области АВ$узла, и миокардит протекает с нарушения$
ми ритма сердца. В ранних стадиях заболевания разви$
вается гиперэозинофилия отдельных групп миофибрилл,
в интерстиции появляется серозный экссудат. Затем
происходит глыбчатый распад мышечных волокон, об$
разуются очаги некроза, вокруг которых нарастает лим$
фоплазмоцитарная и моноцитарная инфильтрация.
Нередко присоединяется серозно$фибринозный пери$
кардит. В дальнейшем очаги некроза склерозируются,
развивается компенсаторная гипертрофия миокарда.

БактериальныеБактериальныеБактериальныеБактериальныеБактериальные миокардитымиокардитымиокардитымиокардитымиокардиты

Бактериальные миокардиты (МКБ: I41.0* Мио$
кардит при бактериальных болезнях, классифи$
цированных в других рубриках) встречаются
несколько реже, чем вирусные. Они возника$
ют при воздействии на миокард токсинов бак$
терий или как проявление аллергических ре$
акций, связанных с инфекционным заболеванием.
Обычно миокардит развивается через 2–3 нед
после начала тонзиллита, туберкулёза лёгких, скар$
латины, сальмонеллёзной или менингококковой
инфекции и др. Различные типы миокардитов
имеют достаточно характерную топографию
поражений миокарда.

ГнойныйГнойныйГнойныйГнойныйГнойный миокардитмиокардитмиокардитмиокардитмиокардит, который возникает при сеп$
тикопиемии или остром язвенном эндокардите,
имеет наиболее яркую морфологическую кар$
тину. В миокарде выявляются множественные
абсцессы величиной с булавочную головку, в
которых обнаруживаются стафилококки или
стрептококки, изредка — патогенные грибы.
Если абсцессы расположены субэндокарди$
ально, может возникнуть абсцесс на внутренней
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поверхности сердца, а если он расположен субэ$
пикардиально, то развивается гнойный перикар$
дит.

ТТТТТуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзный миокардитмиокардитмиокардитмиокардитмиокардит встречается редко. В
миокарде появляются мелкие многочисленные
туберкулёзные гранулёмы. Крупные туберкулёз$
ные бугорки встречаются чрезвычайно редко.

ПаразитарныйПаразитарныйПаразитарныйПаразитарныйПаразитарный миокардитмиокардитмиокардитмиокардитмиокардит (МКБ: I41.2* Мио$
кардит при других инфекционных и паразитар$
ных болезнях, классифицированных в других
рубриках). При протозойных заболеваниях ми$
окард также может вовлекаться в процесс, осо$
бенно при токсоплазмозе. Паразитарный мио$
кардит могут также вызвать некоторые
трипаносомы (миокардит Шагаса), трихины
(интерстициальный эозинофильный миокар$
дит), эхинококк и другие паразиты. Патогенез
этих миокардитов принципиально сходен: пара$
зит проникает в кардиомиоциты, размножается
в них, в результате чего они разрушаются. Вок$
руг очагов некроза миофибрилл возникают ин$
фильтраты из лимфоцитов, эозинофилов, нейт$
рофилов и других гранулоцитов. В дальнейшем
процесс может протекать латентно, очаги некро$
за склерозируются, но жизнедеятельность пара$
зитов продолжается. Поэтому при некоторых па$
разитарных миокардитах могут развиваться
аневризмы сердца, аритмии, а токсоплазменный
миокардит в 50% случаев приводит к остановке
сердца.

ИИИИИНФЕКЦИОННОНФЕКЦИОННОНФЕКЦИОННОНФЕКЦИОННОНФЕКЦИОННО$$$$$АЛЛЕРГИАЛЛЕРГИАЛЛЕРГИАЛЛЕРГИАЛЛЕРГИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ МИОКАРДИТМИОКАРДИТМИОКАРДИТМИОКАРДИТМИОКАРДИТ

Ведущим звеном патогенеза этого миокардита
(МКБ: I51.4 Миокардит неуточнённый) являет$
ся длительный контакт с возбудителями, в ре$
зультате чего в организме развивается реакция
клеточной гиперчувствительности. Изменения
возникают преимущественно в правых отделах
сердца, его верхушке и в межжелудочковой пе$
регородке. Здесь в строме миокарда, преимуще$
ственно периваскулярно, образуются серозный
экссудат, а также очаговые некробиотические и
некротические изменения миофибрилл, диф$
фузные и очаговые лимфоплазмоцитарные и мо$
ноцитарно$макрофагальные инфильтраты, кото$
рые иногда могут принимать гранулематозный
характер — при некоторых ревматических забо$
леваниях, туберкулёзе, саркоидозе и др.

РевматическийРевматическийРевматическийРевматическийРевматический миокардитмиокардитмиокардитмиокардитмиокардит. Среди инфекцион$
но$аллергических миокардитов наиболее часто
встречается ревматический миокардит, состав$
ляющий обязательный компонент ревматизма
(см. главу 16).

ГГГГГигантоклеточныйигантоклеточныйигантоклеточныйигантоклеточныйигантоклеточный миокардитмиокардитмиокардитмиокардитмиокардит

Гигантоклеточный миокардит встречается при
генерализованном саркоидозе, гигантоклеточ$
ном артериите, гранулематозе Вегенера, при не$
которых видах тимом. Это относительно редкое
заболевание, при котором в миокарде преиму$
щественно левой половины сердца и в межжелу$
дочковой перегородке находят гранулёмы из ги$
гантских клеток саркоидного типа.

Морфогенез. При вскрытии умерших от генерализо$
ванного саркоидоза с наличием саркоидного мио$
кардита отмечаются увеличение сердца, расширение
его полостей, особенно левого желудочка; нередко
фиброз эндокарда по ходу приносящего тракта.

При микроскопическом исследовании наблюдаются
гипертрофированные и атрофированные мышечные
волокна. В кардиомиоцитах — перинуклеарные ва$
куоли, просветление саркоплазмы. Имеются сетча$
тый кардиосклероз и крупные рубцы. В рубцах и в
несклерозированном миокарде находят отдельные
гранулёмы из лимфоцитов, гистиоцитов и гигантских
клеток типа Пирогова–Лангханса. Вокруг гранулём
глыбчатый распад миофибрилл и незначительная
лимфогистиоцитарная инфильтрация.

ТТТТТОКСИОКСИОКСИОКСИОКСИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ МИОКАРДИТМИОКАРДИТМИОКАРДИТМИОКАРДИТМИОКАРДИТ

Токсический миокардит — широкая группа вос$
палительных заболеваний миокарда. Наиболь$
шее значение имеют дифтерийный и лекарствен$
ный миокардиты.

ДифтерийныйДифтерийныйДифтерийныйДифтерийныйДифтерийный (инфекционноинфекционноинфекционноинфекционноинфекционно$токсическийтоксическийтоксическийтоксическийтоксический) ми$ми$ми$ми$ми$
окардитокардитокардитокардитокардит возникает при дифтерии и при проти$
водифтерийных вакцинациях.

Патогенез. Дифтерийный токсин, имея сходную моле$
кулярную структуру с цитохромом С, замещает его в
цикле Кребса. Это нарушает в митохондриях карди$
омиоцитов окислительное фосфорилирование,
транспорт жирных кислот, а также рибосомальный
синтез протеинов. Вследствие этих метаболических
нарушений развиваются выраженная жировая дист$
рофия и распад кардиомиоцитов.

Морфологически наблюдаются очаговая эозинофилия
и некроз мышечных волокон («восковидная дегене$
рация»), а в интерстиции, преимущественно перивас$
кулярно, появляются серозный экссудат и неболь$
шие очаговые лимфоплазмоцитарные инфильтраты.
Некроз миофибрилл приводит к коллапсу стромы,
миокард частично теряет свойства функционально$
го синцития, что приводит к фибрилляции желудоч$
ков и может составлять один из компонентов острой
сердечной недостаточности, развивающейся на 2$й
неделе заболевания. Сердце увеличивается за счёт
расширения всех полостей, дряблое. Если больной
выживает, очаги некроза подвергаются организации,
и развивается сетчатый кардиосклероз.

ЛекарственныйЛекарственныйЛекарственныйЛекарственныйЛекарственный (эозинофильныйэозинофильныйэозинофильныйэозинофильныйэозинофильный, «гиперчув$«гиперчув$«гиперчув$«гиперчув$«гиперчув$
ствительный»ствительный»ствительный»ствительный»ствительный») миокардитмиокардитмиокардитмиокардитмиокардит возникает при пере$
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дозировке или индивидуальной непереносимос$
ти к некоторым ЛС. В основе воспаления мио$
карда лежит реакция ГЗТ. Миокардит развивает$
ся в субэндокардиальном слое преимущественно
левых отделов сердца и в межжелудочковой пере$
городке, где возникают множественные очаги
миоцитолиза и некроза мышечных волокон. В
интерстиции диффузная лимфоплазмоцитарная
инфильтрация, особенно много эозинофильных
гранулоцитов. В мелких сосудах признаки васку$
лита. Иногда в воспалительный процесс вовлека$
ются перикард и париетальный эндокард, и в та$
ких случаях бывает трудно дифференцировать
эозинофильный миокардит с париетально$фиб$
ропластическим эозинофильным эндокардитом
Лёффлера.

Исход лекарственного миокардита: сетчатый кардиоск$
лероз, возможны париетальный фиброз эндокарда и
фиброз перикарда или констриктивный перикардит.
Существует предположение, что такие изменения ми$
окарда могут трансформироваться в рестриктивную
КМП.

ÏÅÐÈÊÀÐÄÈÒÛ

Перикардит (МКБ: I30 Острый перикардит) мо$
жет быть самостоятельным заболеванием, но чаще
он является осложнением других болезней, осо$
бенно органов средостения, сердца, лёгких. В свя$
зи с этим выделяют первичный изолированный
перикардит и группу вторичных перикардитов.

ПППППЕРВИЕРВИЕРВИЕРВИЕРВИЧЧЧЧЧНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙ ПЕРИКАРДИТПЕРИКАРДИТПЕРИКАРДИТПЕРИКАРДИТПЕРИКАРДИТ

ПервичныйПервичныйПервичныйПервичныйПервичный изолированныйизолированныйизолированныйизолированныйизолированный перикардитперикардитперикардитперикардитперикардит (идио$
патический перикардит; МКБ: I30.0 Острый не$
специфический идиопатический перикардит)
составляет 7–33% всех перикардитов, протекает
остро или имеет хроническое рецидивирующее
течение. Этиология неизвестна.

Морфологически перикардит носит серозный, сероз$
нофибринозный или геморрагический характер. В на$
чале заболевания отмечаются отёк и гиперемия обоих
листков перикарда, в полости перикарда фибриноз$
ный экссудат, который постепенно организуется. За$
тем в листках перикарда появляется лимфоплазмоци$
тарная и макрофагальная инфильтрация. При
выздоровлении экссудат обычно рассасывается, об$
литерация полости перикарда возникает крайне ред$
ко.

ВВВВВТТТТТОРИОРИОРИОРИОРИЧЧЧЧЧНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕ ПЕРИКАРПЕРИКАРПЕРИКАРПЕРИКАРПЕРИКАРДИТЫДИТЫДИТЫДИТЫДИТЫ

Вторичные перикардиты (МКБ: I30.1 Инфекци$
онный перикардит) — группа перикардитов ин$
фекционной природы, имеющих важное значе$
ние в патогенезе ряда заболеваний.

НеспецифическийНеспецифическийНеспецифическийНеспецифическийНеспецифический бактериальныйбактериальныйбактериальныйбактериальныйбактериальный перикардитперикардитперикардитперикардитперикардит
наиболее часто развивается при септикопие$
мии. Стафилококки, пневмококки, стрептокок$
ки, кишечная палочка, грамотрицательные бак$
терии проникают в полость перикарда
гематогенным, лимфогенным или контактным
путём. Возникает гнойное или гнойно$фибри$
нозное воспаление перикарда. По мере стиха$
ния воспаления в экссудате появляются лим$
фоциты, начинаются склерозирование листков
перикарда и организация экссудата. Гнойный
перикардит почти всегда заканчивается обли$
терацией полости перикарда.

ТТТТТуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзный перикардитперикардитперикардитперикардитперикардит составляет 7–10% от
других перикардитов и обычно наблюдается у
пожилых больных. Микобактерия туберкулёза
может попасть в перикард гематогенным или
лимфогенным путём из лёгких, но чаще — при
туберкулёзе медиастинальных лимфатических
узлов.

В патогенезе страдания выделяют 3 стадии: вначале раз$
вивается фибринозный перикардит (сухая стадия), за$
тем в полости перикарда скапливается до 3 л серозно$
фибринозного экссудата с большим количеством
лимфоцитов (влажная стадия). Листки перикарда утол$
щаются, на них появляются туберкулёзные бугорки. В
абсорбционно$констриктивной стадии выпот резорби$
руется, полость перикарда обычно облитерируется, ли$
стки перикарда склерозируются, сохраняя туберкулёз$
ные бугорки.

ДругиеДругиеДругиеДругиеДругие перикардитыперикардитыперикардитыперикардитыперикардиты. Среди других перикарди$
тов следует упомянуть вирусный перикардит,
вызываемый вирусами Коксаки, полиомиели$
та, ECHO, гриппа, инфекционного мононукле$
оза и др., который характеризуется серозно$$
фибринозным воспалением. При ревматизме
также развивается серозный или серозно$фиб$
ринозный перикардит. При этом в листках пе$
рикарда можно обнаружить гранулёмы Ашоф$
фа–Талалаева. Уремический перикардит носит
фибринозный или фибринозно$геморрагичес$
кий характер.

Ñåðäå÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü
Сердечная недостаточность (МКБ: I50 Сердеч$
ная недостаточность) — неспособность сердца
обеспечить кровообращение, адекватное функци$
ональной активности и уровню метаболизма в
органах и тканях. Такая сердечная недостаточ$
ность — некомпенсированная. При компенсиро$
ванной сердечной недостаточности соответствие
перфузии органа его потребностям достигается за
счёт чрезмерного увеличения конечного диасто$
лического объёма желудочков. Сердечная недо$
статочность может быть также острой и хрони$
ческой.
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ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Выделяют 2 группы факторов, обус$
ловливающих сердечную недостаточность:

•  миокардиальные, непосредственно повреждающие ми$
окард (гипоксия, инфекционные агенты, токсические
вещества, ЛС, метаболические расстройства типа СД,
амилоидоза, гликогеноза, дефицит витаминов, меха$
ническая или электрическая травма);

•  немиокардиальные — вызывающие функциональную
перегрузку сердца (пороки клапанов сердца, гиперто$
нический криз, пароксизмальная тахикардия, анемии)
и нарушающие заполнение кровью желудочков серд$
ца (стеноз митрального или трикуспидального клапа$
нов, констриктивный перикардит, фиброз эндокарда,
гипертрофическая КМП).

ÎÑÒÐÀß ÑÅÐÄÅ×ÍÀß ÍÅÄÎÑÒÀÒÎ×ÍÎÑÒÜ

Острая сердечная недостаточность характеризу$
ется резким уменьшением сократительной спо$
собности миокарда, снижением ударного объёма
и системного давления.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Причиной острой сердечной недостаточ$
ности могут быть острый инфаркт миокарда, тампо$
нада сердца, внезапная сердечная смерть, ряд КМП,
фибрилляция желудочков, травма мышцы сердца, от$
рыв створки клапана и др. Если причина острой сер$
дечной недостаточности ликвидирована и кровооб$
ращение восстанавливается, нормализация функций
миокарда наступает лишь через несколько дней или
недель («оглушённый миокард»).

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. При левожелудочковой острой сердечной
недостаточности (МКБ: I50.1 Левожелудочковая не$
достаточность) появляются застойные явления в ма$
лом круге кровообращения с развитием отёка лёгких.
Нередко возникают отёк и набухание головного моз$
га. При правожелудочковой острой сердечной недо$
статочности (МКБ: I50.0 Застойная сердечная недо$
статочность) застойные явления развиваются в
большом круге кровообращения — венозное полнок$
ровие внутренних органов и расстройство в них мик$
роциркуляции с явлениями стаза, сладжа, диапедез$
ными кровоизлияниями, признаками белковой и
мелкокапельной жировой дистрофии клеток парен$
химатозных органов. Изменения в миокарде трудно
отличить от морфологии фибрилляции желудочков
сердца с развитием контрактурных пересокращений и
фрагментации миофибрилл, а также очагов миолиза.

ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÀß ÑÅÐÄÅ×ÍÀß
ÍÅÄÎÑÒÀÒÎ×ÍÎÑÒÜ

Хроническая сердечная недостаточность разви$
вается в основном у больных хронической ИБС,
медленно прогрессирующей дилатационной
КМП, а также у страдающих приобретёнными или
врождёнными пороками сердца.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. При хронической сердечной недостаточно$
сти системное АД остаётся в пределах нормы (за ис$
ключением поздних стадий заболевания) благодаря
включению ряда компенсаторных механизмов. В орга$
низме больных задерживаются вода и натрий за счёт

активации ренин$ангиотензин$альдостероновой сис$
темы, повышенной секреции АДГ и усиления реаб$
сорбции натрия в проксимальных и дистальных ка$
нальцах почек. В результате нарастает объём
циркулирующей плазмы и усиливается приток крови
к желудочкам сердца. Рост конечного диастоличес$
кого объёма желудочков и их прогрессирующая дила$
тация приводят к декомпенсации миокарда, когда эф$
фективность механизма Франка–Старлинга
снижается. Декомпенсации сердца способствуют от$
ставание роста артериол, капилляров и нервных окон$
чаний от увеличения массы мышечных клеток при
компенсаторной гипертрофии миокарда, развиваю$
щейся при указанных заболеваниях, а также повы$
шенная потребность миокарда в кислороде во время
приступов аритмии и хроническая активация адренер$
гической системы (токсический и гиперметаболичес$
кий эффект катехоламинов). Задержка воды в орга$
низме сопровождается нарастанием периферических
отёков. При левожелудочковой и тотальной деком$
пенсации сердца могут развиваться отёк лёгких и пнев$
москлероз. Длительная хроническая сердечная недо$
статочность осложняется кахексией, причиной
которой является компенсаторное перераспределение
кровотока в центральное русло в ущерб периферичес$
ким органам, в частности скелетной мускулатуре, что
обусловливает атрофию мышечной и жировой ткани.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез на начальных этапах хронической сердеч$
ной недостаточности имеет некоторые особенности
(в зависимости от страдания левого или правого отде$
лов сердца), при выраженной декомпенсации эти раз$
личия менее заметны. При левожелудочковой хрони$
ческой сердечной недостаточности застой крови в
полостях левого желудочка и левого предсердия рас$
пространяется на вены и капилляры малого круга кро$
вообращения. Развивается бурая индурация лёгких, со$
провождающаяся прогрессирующей гипертензией
малого круга с характерной перестройкой сосудов лёг$
ких и нарастанием гипертрофии правых отделов серд$
ца. Декомпенсация последних приводит к застою кро$
ви в большом круге кровообращения, хроническому
венозному полнокровию внутренних органов, плаз$
моррагии, развитию отёков, асцита, гидроторакса, гид$
роперикарда и анасарки. Прогрессирующая гипоксия
активирует фибробласты, что обусловливает фибро$
зирование стромы паренхиматозных органов и их зас$
тойную индурацию.

В сердце развивается миогенная дилатация его полос$
тей, миокард становится дряблым, на разрезе имеет гли$
нистый вид, выражен диффузный мелкоочаговый кар$
диосклероз. Под эндокардом, особенно папиллярных
мышц, можно видеть желтоватые полоски — так назы$
ваемое «тигровое сердце», отражающее выраженную
жировую дистрофию миокарда. При микроскопическом
исследовании отмечаются жировая и вакуольная дист$
рофия кардиомиоцитов, а также проявления основного
заболевания, закончившегося декомпенсацией сердца.

Печень увеличена, плотная, с тёмно$красной крапча$
тостью, с закруглённым краем, серо$жёлтого цвета, на
разрезе имеет вид мускатного ореха («мускатная пе$
чень»). Микроскопически — полнокровие центральных
вен с кровоизлияниями в центрах долек и жировая дис$
трофия гепатоцитов на их периферии. При длительной
хронической сердечной недостаточности появляется ка$
пилляризация синусоидов.
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В почках явления застойной индурации с выраженным
полнокровием мозгового вещества и интермедиарной
зоны. Микроскопически — гиалиново$капельная дист$
рофия эпителия канальцев и склероз стромы.

Явления цианотической индурации развиваются и в се$
лезёнке, что сопровождается спленомегалией (до 300
г). Селезёнка на разрезе тёмно$вишнёвого цвета, даёт
большой соскоб пульпы. Микроскопически отмечают$
ся атрофия фолликулов и склероз красной пульпы.

В поджелудочной железе на фоне её индурации могут
развиваться очаги жирового некроза, некробиотичес$
кие и некротические изменения клеток экскреторного ап$
парата.

В надпочечниках застойное полнокровие коркового слоя,
мелкие кровоизлияния.

В желудке на фоне венозного застоя в слизистой оболоч$
ке могут образовываться острые эрозии и даже язвы.

Головной мозг при хронической сердечной недостаточности
набухший, на разрезе выражены полнокровие сосудов мик$
роциркуляторного русла, периваскулярный отёк.

Кожа при хронической декомпенсации сердца цианотич$
на, уплотнена, на разрезе видны застойное полно$кровие
вен дермы и разрастание в ней соединительной ткани.

Îïóõîëè ñåðäöà
Опухоли сердца (МКБ: D15.1 Доброкачественное
новообразование сердца, C38.0 Злокачественное
новообразование сердца) наблюдаются относитель$
но редко, они могут быть доброкачественными, зло$
качественными и метастатическими.

ДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли представлены в основном
миксомой сердца, встречающейся в 50% всех опухолей
сердца, в том числе в 75–80% его доброкачественных
новообразований.

МиксомаМиксомаМиксомаМиксомаМиксома наиболее часто обнаруживается в возрасте 40–
60 лет, у женщин чаще, чем у мужчин. Основное кли$
ническое проявление — быстро прогрессирующая
одышка при физической нагрузке, падение массы тела,
слабость, иногда субфебрильная температура, обмо$
роки.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Опухоль растёт экзофитно, поражая в
основном левое предсердие. В 3–5% наблюдений
опухоль развивается в желудочках сердца, иногда
распространяется на клапанный аппарат. Без ле$
чения продолжительность жизни не превышает
1,5–2 лет.

Среди других доброкачественных опухолей в сердце
встречаются рабдомиома, мезотелиома, фибромы и
липомы. Они имеют типичную морфологию, про$
гноз без лечения неблагоприятный.

ЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли составляют 20–25% всех пер$
вичных опухолей сердца, преобладают различные ва$
рианты сарком.

МетастазыМетастазыМетастазыМетастазыМетастазы опухолей в сердце наблюдаются у 10% боль$
ных раком, меланомой, лейкозами, лимфомой.

Клиническими проявлениями как первичных,
так и метастатических опухолей являются сер$
дечная недостаточность, аритмии сердца. Ос$
ложнениями могут быть экссудативный перикар$
дит, тампонада сердца, иногда тромбоэмболический
синдром.

Ïîðîêè ñåðäöà*

ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÅ ÏÎÐÎÊÈ ÑÅÐÄÖÀ

Врождённые пороки сердца проявляются дефек$
тами межжелудочковой или межпредсердной пе$
регородки, клапанного аппарата, стенок сердца,
отходящих от него магистральных сосудов, на$
рушением расположения сердца. Разные поро$
ки сердца, как правило, сочетаются друг с дру$
гом, в 10–15% они сопровождаются пороками
развития других органов. Частота врождённых
пороков сердца в среднем составляет 5–8 на 1000
живорождённых. Начало формирования пороков
происходит на 5–8$й нед эмбрионального раз$
вития. В этиологии играют роль как наследствен$
ные факторы, так и факторы окружающей сре$
ды, причём для разных форм пороков значение
тех и других неодинаково. Так, в развитии де$
фектов межпредсердной перегородки доказана
первичная роль генетических нарушений, а в
отношении дефектов межжелудочковой перего$
родки такой ясности нет. Частыми внешними
причинами могут служить инфекции, развиваю$
щиеся в период беременности, среди них особо
выделяют роль краснухи в первом триместре.
Указывают на этиологическую роль гриппа, си$
филиса, туберкулёза, токсоплазмоза (Toxoplasma
gondii), цитомегаловирусной инфекции. Отри$
цательное влияние оказывают злоупотребление
алкоголем, курение, а также приём во время бе$
ременности ряда ЛС.

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ

В зависимости от вовлечённых в патологический
процесс анатомических образований врождён$
ные пороки сердца классифицируют по следую$
щим группам.

I. Нарушение деления полостей сердца: дефекты меж$
предсердной перегородки, дефекты межжелудочко$
вой перегородки.

II. Нарушение развития АВ$подушечек: нарушение со$
единений межжелудочковой и межпредсердной пе$
регородок, атрезия правого АВ$отверстия.

* Автор раздела «Пороки сердца» — Л.В. Кактурский.
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III. Нарушение деления артериального ствола: общий
артериальный ствол, стеноз аорты, стеноз и атрезия
лёгочной артерии, транспозиция лёгочной артерии и
аорты.

IV. Пороки магистральных сосудов: коарктация аорты,
незаращение артериального (боталлова) протока,
аномальный дренаж лёгочных вен.

V. Пороки коронарных артерий.

VI. Комбинированные пороки: триада Фалло, тетрада
Фалло, пентада Фалло, болезнь Лютамбаше, болезнь
Айзенменгера, болезнь Аэрза, синдром Бланда–Уай$
та–Гарленда.

VII. Эктопия сердца: декстрокардия, расположение сер$
дца вне грудной клетки.

В зависимости от характера тока крови по каме$
рам сердца и магистральным сосудам врождён$
ные пороки сердца подразделяют следующим
образом (рис. 9$13).

I. Пороки с сохранением нормального направления
тока крови: стеноз устья аорты, коарктация аорты,
стеноз лёгочной артерии.

II. Пороки со сбросом крови слева направо (из левых
отделов сердца в малый круг кровообращения): не$
заращение артериального (боталлова) протока, де$
фекты межпредсердной перегородки, дефекты меж$
желудочковой перегородки.

III. Пороки со сбросом крови справа налево (из веноз$
ной в артериальную систему):

пороки синего типа: тетрада Фалло, транспозиция
лёгочной артерии и аорты, общий артериальный
ствол, единый желудочек;

пороки бледного типа: предсердно$желудочковая
коммуникация, общее предсердие, полный ано$
мальный дренаж лёгочных вен.

Наиболее тяжёлыми считаются комбинирован$
ные пороки синего типа, которые сопровожда$
ются сбросом крови из венозной в артериальную
систему (справа налево) и сопровождаются вы$
раженным цианозом.

Среди врождённых пороков сердца наиболее рас$
пространены дефекты межжелудочковой перего$
родки, доля которых составляет 20–30%. При$
мерно по 10% приходится на такие пороки, как
незаращение артериального протока, дефекты
межпредсердной перегородки, коарктация аор$
ты, стеноз лёгочной артерии, тетрада Фалло и
транспозиция магистральных сосудов. Перечис$
ленные пороки составляют около 80% от всех
врождённых пороков сердца.

ДДДДДЕФЕКТЫЕФЕКТЫЕФЕКТЫЕФЕКТЫЕФЕКТЫ МЕЖЖЕЛУДОМЕЖЖЕЛУДОМЕЖЖЕЛУДОМЕЖЖЕЛУДОМЕЖЖЕЛУДОЧЧЧЧЧКОВОЙКОВОЙКОВОЙКОВОЙКОВОЙ ПЕРЕГОРОДКИПЕРЕГОРОДКИПЕРЕГОРОДКИПЕРЕГОРОДКИПЕРЕГОРОДКИ

Дефект межжелудочковой перегородки (рис.
9$13,А; болезнь Роже МКБ: Q21.0 Дефект меж$

желудочковой перегородки) сопровождается вы$
раженными клиническими проявлениями (ха$
рактерный систолический шум и дрожание) и
поэтому относительно легко диагностируется.
Тяжесть заболевания зависит от размера дефек$
та. Мелкие дефекты могут не иметь клинико$$
морфологических проявлений, крупные же со$
провождаются выраженным нарушением
кровообращения со сбросом крови слева напра$
во и с гипертрофией левого и правого желудоч$
ков. Такие больные умирают, как правило, в ран$
нем детском возрасте.

Образование дефекта происходит на 5–8$й нед
внутриутробного развития вследствие наруше$
ния слияния мышечной (растущей снизу вверх)
и мембранозной (растущей сверху вниз) порций
формирующейся межжелудочковой перегород$
ки, разделяющей общий желудочек на левый и
правый. Локализуется дефект обычно в верхней
(мембранозной) части перегородки. Поскольку
мембранозная часть имеет общую связь с пере$
городкой, которая делит артериальную лукови$
цу на лёгочную артерию и аорту, то нарушение
развития межжелудочковой перегородки часто
сопровождается нарушением развития этих двух
главных сосудов и их полулунных клапанов.

По мере прогрессирования заболевания (из-за
сброса крови слева направо) увеличивается на$
грузка на правые отделы сердца, вследствие чего
развиваются лёгочная гипертензия и склероз лё$
гочных сосудов. В результате может происходить
шунтирование крови в обратном направлении —
справа налево — с возникновением цианоза (от$
сроченный порок синего типа — tardive cyanosis).
Причиной смерти больных с дефектом межже$
лудочковой перегородки, как правило, является
правожелудочковая недостаточность. Иногда
порок осложняется развитием септического бо$
родавчатого эндокардита, развивающегося в кра$
ях дефекта перегородки или в местах утолщения
эндокарда правого желудочка, подверженных ге$
модинамической нагрузке. Эндокардит может
осложниться эмболическим абсцессом головно$
го мозга. Редким осложнением порока является
парадоксальная эмболия.

Очень редкой разновидностью дефекта межже$
лудочковой перегородки является её полное от$
сутствие с наличием одного общего желудочка
— трёхкамерное сердце (cor tri loculare
biatriatum).
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ДДДДДЕФЕКТЫЕФЕКТЫЕФЕКТЫЕФЕКТЫЕФЕКТЫ МЕЖПРЕДСЕРДНОЙМЕЖПРЕДСЕРДНОЙМЕЖПРЕДСЕРДНОЙМЕЖПРЕДСЕРДНОЙМЕЖПРЕДСЕРДНОЙ ПЕРЕГОРОДКИПЕРЕГОРОДКИПЕРЕГОРОДКИПЕРЕГОРОДКИПЕРЕГОРОДКИ

Этот порок (МКБ: Q21.1 Дефект предсердной пе$
регородки) характеризуется наличием сообщения
между левым и правым предсердиями со сбросом
крови через него (рис. 9$13,Б). Чаще выявляется
у лиц женского пола. В изолированном виде
встречается редко, чаще сопутствует другим по$
рокам сердца. Образуется на 5$й нед эмбриональ$
ного развития или несколько позже при форми$
ровании вторичной перегородки или овального
отверстия, связан с задержкой роста вторичной
перегородки или избыточной резорбцией первич$
ной перегородки, а также с персистенцией пер$
вичного межпредсердного отверстия. Может ло$
кализоваться в различных участках перегородки.
Дефекты первичной перегородки локализуются в
нижней части (непосредственно над клапанами)
и могут переходить на межжелудочковую перего$
родку. Дефекты вторичной перегородки наиболее
распространены, расположены в средней и верх$
ней части межпредсердной перегородки.

Наиболее известной разновидностью дефектов
межпредсердной перегородки является так на$
зываемое овальное окно (foramen ovale), которое
не все относят к порокам. Овальное окно — от$
верстие, расположенное в верхней части перего$
родки, которое во внутриутробном периоде, ког$
да лёгочное кровообращение редуцировано,
служит путём кровотока из правого в левый отдел
сердца. Будучи прикрыто складкой перегородки,
оно функционирует наподобие клапана, пропус$
кая кровь только справа налево. После рождения
при становлении путей кровотока, когда давле$
ние крови в левых отделах сердца превышает та$
ковое в правых в 6–8 раз, складка в норме не про$
пускает кровь слева направо через овальное окно,
и оно полностью зарастает на протяжении пер$
вых 3 месяцев жизни, реже в течение 1–2 лет. Не$
заращённое овальное окно при функционирую$
щей в качестве клапана складке,
предотвращающей шунтирование крови, не име$
ет клинического значения и представляет лишь
анатомический интерес. В случае же неадекватно

Ðèñ. 9-13. Âðîæä¸ííûå ïîðîêè ñåðäöà. À — äåôåêò ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäêè; Á — äåôåêò ìåæïðåäñåðäíîé ïåðåãî-
ðîäêè; Â — òðàíñïîçèöèÿ ìàãèñòðàëüíûõ ñîñóäîâ; Ã — òåòðàäà Ôàëëî; Ä — ñòåíîç ë¸ãî÷íîé àðòåðèè: 1. Ñóæåíèå óñòüÿ ë¸ãî÷-
íîé àðòåðèè: à — ñóæåíèå êëàïàíîâ ë¸ãî÷íîé àðòåðèè, á — ñóæåíèå àðòåðèàëüíîãî êîíóñà, 2. Ãèïåðòðîôèÿ ìûøöû ïðàâîãî
æåëóäî÷êà; Å — îòêðûòûé àðòåðèàëüíûé ïðîòîê [137].



Çàáîëåâàíèÿ ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé ñèñòåìû ✧ 235235235235235

большого отверстия, не защищённого складкой,
происходит шунтирование крови слева направо с
увеличением размеров правого предсердия, пра$
вого желудочка и лёгочной артерии. Левый желу$
дочек при этом не увеличивается.

Редкой разновидностью дефекта межпредсердной
перегородки является персистенция так называ$
емого первичного отверстия (ostium primum) в
нижней её части. В редких случаях возможно пол$
ное отсутствие межпредсердной перегородки с
образованием трёхкамерного сердца — cor
triloculare biventriculare. Сочетание дефекта меж$
предсердной перегородки со стенозом митраль$
ного клапана известно под названием болезни
Лютамбаше.

Лютамбаше болезнь — комбинация дефекта межпред$
сердной перегородки со стенозом митрального клапа$
на. Составляет 5–10% от всех дефектов межпредсерд$
ной перегородки. Митральный стеноз может быть
врождённым, но чаще приобретённым (ревматическим).
Болезнь чаще встречается у женщин в разных возраст$
ных группах. При резкой степени стеноза происходит
шунтирование крови из левого в правое предсердие с
развитием гипертрофии и дилатации правых камер серд$
ца, лёгочной гипертензией и пневмосклерозом.

Клиническое значение дефектов межпредсерд$
ной перегородки зависит от объёма шунтируемой
крови. Хроническая перегрузка правых отделов
сердца ведёт к их гипертрофии, к лёгочной ги$
пертензии и дилатации лёгочной артерии. До тех
пор, пока давление в левом сердце превышает та$
ковое в правом, цианоз не развивается (порок бе$
лого типа). Однако в поздних стадиях болезни,
когда лёгочная гипертензия резко возрастает,
может происходить сброс крови из правого в ле$
вое предсердие, и тогда возникает отсроченный
порок синего типа (tardive cyanosis). Причинами
смерти больных чаще всего являются сердечная
недостаточность, парадоксальная эмболия, сеп$
тический эндокардит в краях дефекта, эмболи$
ческие абсцессы головного мозга.

ТТТТТРАНСПОЗИЦИЯРАНСПОЗИЦИЯРАНСПОЗИЦИЯРАНСПОЗИЦИЯРАНСПОЗИЦИЯ МАГИСТРАЛЬНЫХМАГИСТРАЛЬНЫХМАГИСТРАЛЬНЫХМАГИСТРАЛЬНЫХМАГИСТРАЛЬНЫХ СОСУДОВСОСУДОВСОСУДОВСОСУДОВСОСУДОВ

МКБ: Q20.3 Дискордантное желудочково$артери$
альное соединение. Выделяют две формы транс$
позиции магистральных сосудов (рис. 9$13,В) —
корригированную и некорригированную. При
корригированной транспозиции аорта занимает
переднее расположение относительно лёгочной
артерии и берёт начало из праворасположенного
артериального желудочка, а лёгочная артерия —
из леворасположенного венозного желудочка. Та$
ким образом, несмотря на аномальную локализа$
цию желудочков и магистральных артерий, цир$
куляция крови осуществляется физиологично.

Нередко при этом в артериальном желудочке бы$
вает зеркально воспроизведён трёхстворчатый
клапан, а в венозном — митральный. Корригиро$
ванная транспозиция сосудов часто сочетается с
дефектом межжелудочковой перегородки или не$
заращением артериального протока. При некор$
ригированной транспозиции (помимо того, что
магистральные артерии смещены относительно
друг друга) аорта берёт начало из венозного желу$
дочка, а лёгочная артерия из артериального. По$
рок не совместим с жизнью, если нет дополни$
тельного шунтирования крови между кругами
кровообращения через дефекты в межжелудочко$
вой или межпредсердной перегородке или через
артериальный проток.

ТТТТТЕТРАДАЕТРАДАЕТРАДАЕТРАДАЕТРАДА ФФФФФАЛЛОАЛЛОАЛЛОАЛЛОАЛЛО

Тетрада Фалло (рис. 9$13,Г; МКБ: Q21.3 Тетрада
Фалло) характеризуется следующими четырьмя
признаками:

1) высокорасположенный дефект межжелудочковой
перегородки;

2) декстрапозиция аорты с локализацией её над сеп$
тальным дефектом и получением крови как из пра$
вого, так и из левого желудочка;

3) стеноз устья лёгочной артерии;

4) гипертрофия правого желудочка.

Возможны варианты перечисленных признаков, извес$
тные под названиями триады и пентады Фалло, бо$
лезни Айзенменгера.

•  Фалло триада — врождённый порок сердца, характе$
ризующийся тремя признаками: 1) высокий дефект
межжелудочковой перегородки; 2) стеноз устья лё$
гочной артерии; 3) гипертрофия правого желудочка.

•  Фалло пентада — врождённый порок сердца, характе$
ризующийся сочетанием 5 признаков: 1) высокий де$
фект межжелудочковой перегородки; 2) дефект меж$
предсердной перегородки; 3) декстрапозиция аорты с
локализацией её над септальным дефектом и получе$
нием крови как из правого, так и из левого желудочка;
4) стеноз устья лёгочной артерии; 5) гипертрофия пра$
вого желудочка.

•  Айзенменгера болезнь — редкий вариант тетрады Фал$
ло, при котором стеноз или атрезия лёгочной артерии
отсутствуют. Течение болезни более благоприятное,
чем при классическом варианте тетрады Фалло, так
как гемоциркуляция в малом круге кровообращения
состоятельна. Тяжесть заболевания определяет сброс
части неоксигенированной крови из правого желудочка
в аорту. Средний срок жизни больных составляет 25
лет (при тетраде Фалло — 12 лет).

Формирование порока тесно связано с наруше$
нием эмбрионального развития межжелудочко$
вой перегородки. Нередко тетрада Фалло сочета$
ется с персистирующим артериальным протоком.
В зависимости от тяжести стеноза устья лёгочной
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артерии тетрада Фалло может либо сопровож$
даться, либо не сопровождаться цианозом. При
тяжёлых степенях стеноза порок совместим с
жизнью лишь при обеспечении лёгочного кро$
вотока через персистирующий артериальный
проток, а также через коллатеральную систему
бронхиальных артерий. Возможен вариант по$
рока с полной атрезией лёгочной артерии. Про$
гноз заболевания, как правило, неблагоприятен.
Большинство больных умирает в раннем детс$
ком и детском возрасте; средний срок жизни
больных составляет 12 лет. Причинами смерти
являются правожелудочковая недостаточность,
септический эндокардит, эмболические абсцес$
сы головного мозга, интеркуррентные лёгочные
инфекции.

СССССТЕНОЗТЕНОЗТЕНОЗТЕНОЗТЕНОЗ ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕГОГОГОГОГОЧЧЧЧЧНОЙНОЙНОЙНОЙНОЙ АРТЕРИИАРТЕРИИАРТЕРИИАРТЕРИИАРТЕРИИ

Стеноз лёгочной артерии (рис. 9$13,Д; МКБ:
Q22.1 Врождённый стеноз клапана лёгочной ар$
терии) может быть компонентом тетрады Фал$
ло, изолированный стеноз встречается редко,
локализуется обычно на уровне клапанов, реже
— подклапанного отдела. Правый желудочек ги$
пертрофирован. Часто наблюдается постстено$
тическое расширение лёгочного ствола. Если
функционирует овальное окно, происходит
шунтирование крови справа налево с развити$
ем цианоза. Стеноз лёгочной артерии может
иногда сочетаться с дефектом межжелудочковой
перегородки или с персистенцией артериаль$
ного протока. Стеноз ствола лёгочной артерии
и её ветвей встречается редко.

НННННЕЗЕЗЕЗЕЗЕЗАРАРАРАРАРАЩЕНИЕАЩЕНИЕАЩЕНИЕАЩЕНИЕАЩЕНИЕ АРТЕРИАЛЬНАРТЕРИАЛЬНАРТЕРИАЛЬНАРТЕРИАЛЬНАРТЕРИАЛЬНОООООГГГГГООООО ПРОТПРОТПРОТПРОТПРОТОКАОКАОКАОКАОКА

Артериальный (боталлов) проток (рис. 9$13,Е;
МКБ: Q25.0 Открытый артериальный проток)
— соустье между аортой (ниже устья подклю$
чичной артерии) и основным стволом или ле$
вой ветвью лёгочной артерии. Во внутриутроб$
ном периоде он выполняет нормальную
функцию обходного пути для сброса крови из
лёгочной артерии в аорту, минуя лёгкие. После
рождения в течение нескольких недель он под$
вергается в норме облитерации. Если же он ос$
таётся открытым, то чаще всего это сочетается с
другими пороками — дефектами перегородок,
коарктацией аорты, стенозом лёгочной арте$
рии, тетрадой Фалло. Персистенция артериаль$
ного протока встречается в три раза чаще у лиц
женского пола, чем мужского, и имеет харак$
терные клинико$морфологические проявления,
что позволяет относительно легко диагности$
ровать этот порок. Клинически характерен сво$
еобразный систоло$диастолический шум, опре$

деляемый в проекции лёгочной артерии. Мор$
фологически проток имеет вид сосуда длиной
1–2 см, диаметром до 1 см или же представляет
собой отверстие между прилежащими ствола$
ми лёгочной артерии и аорты. Второй вариант
более труден для хирургической коррекции.
Аномальное шунтирование крови слева напра$
во через артериальный проток сопровождается
гипертрофией левого желудочка и расширени$
ем лёгочной артерии и её ветвей. При последу$
ющем присоединении лёгочной гипертензии,
склероза лёгочных сосудов развивается гиперт$
рофия правого желудочка с обратным шунти$
рованием крови (справа налево) и возникнове$
нием цианоза (tardive cyanosis). Прогноз зависит
от величины просвета протока. При крупных
размерах протока смерть наступает от сердеч$
ной недостаточности. Возможно осложнение
бактериальным эндартериитом протока. Сред$
няя продолжительность жизни больных состав$
ляет 40 лет. При небольших размерах протока
он может протекать бессимптомно и не влиять
на качество жизни. Порок относительно легко
устраняется хирургическим вмешательством.
При некоторых формах пороков сердца (стено$
зе лёгочной артерии, тетраде Фалло) персисти$
рующий артериальный проток сохраняет жизнь
больных, так как является единственным путём
кровоснабжения лёгких, а облитерация прото$
ка может привести к летальному исходу.

РРРРРЕДКИЕЕДКИЕЕДКИЕЕДКИЕЕДКИЕ ФОРМЫФОРМЫФОРМЫФОРМЫФОРМЫ ПОРОКОВПОРОКОВПОРОКОВПОРОКОВПОРОКОВ СЕРДЦАСЕРДЦАСЕРДЦАСЕРДЦАСЕРДЦА

Среди редких форм врождённых пороков серд$
ца следует упомянуть следующие:

•  стеноз аорты (МКБ: Q25.3 Стеноз аорты) как след$
ствие смещения перегородки артериального ство$
ла влево, сопровождается гипоплазией левого же$
лудочка, гипертрофией правого желудочка (порок
синего типа);

•  аномальный дренаж лёгочных вен (впадение части
лёгочных вен в верхнюю полую вену; МКБ: Q26.2
Тотальная аномалия соединения лёгочных вен);

•  декстрокардия (МКБ: Q24.0 Декстрокардия) —
зеркальное расположение сердца в брюшной по$
лости, которое может сочетаться с полной транс$
позицией внутренних органов — situs viscerum
inversus;

•  врождённые клапанные дефекты (фенестрации,
дополнительные створки, стенозы, атрезии);

•  атрезия правого АВ$отверстия (сочетается с де$
фектом межпредсердной перегородки);

•  пороки развития венечных артерий сердца (допол$
нительные устья артерий, дислокация артерий, от$
хождение левой венечной артерии от лёгочного
ствола — синдром Бланда–Уайта–Гарленда; МКБ:
Q24.5 Аномалия развития коронарных сосудов);
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•  дополнительные мышечно$эластические тяжи в
полостях сердца;

•  общая плевроперикардиальная полость.

ÏÐÈÎÁÐÅÒÅÍÍÛÅ ÏÎÐÎÊÈ ÑÅÐÄÖÀ

Приобретённые пороки сердца характеризуют$
ся поражением клапанного аппарата и магист$
ральных сосудов и возникают в исходе дистро$
фических и воспалительных изменений как
следствие чаще всего ревматизма, реже септичес$
кого эндокардита, атеросклероза, сифилиса, бру$
целлёза. Возможно травматическое происхожде$
ние пороков. Приобретённые пороки, как
правило, — хронические заболевания, в редких
случаях они могут развиваться остро, например
как следствие острого язвенного эндокардита.

В основе формирования клапанных пороков ле$
жат процессы рубцевания, организации тромбо$
тических масс, обызвествления с деформацией
створок (заслонок) клапанов, хорд, фиброзных
колец. Прогрессированию пороков способству$
ют возникающие при них гемодинамические
нарушения. В исходе деформации клапанов воз$
никают два принципиальных вида изменений:
1) сужение просвета клапанного отверстия — сте$
ноз; 2) недостаточное смыкание створок (засло$
нок) с неспособностью клапана предотвратить
обратный сброс (регургитацию) крови — недо$
статочность клапана. Стеноз и недостаточность
часто развиваются содружественно; в этом слу$
чае говорят о комбинированномкомбинированномкомбинированномкомбинированномкомбинированном порокепорокепорокепорокепороке клапана
с преобладанием либо стеноза, либо недостаточ$
ности. Приобретённые клапанные пороки пора$
жают обычно левые отделы сердца, т.е. аорталь$
ный и митральный клапаны. Приобретённые
пороки трёхстворчатого клапана и клапана лё$
гочной артерии, как правило, не встречаются.
При поражении двух (или более) клапанов гово$
рят о сочетанномсочетанномсочетанномсочетанномсочетанном порокепорокепорокепорокепороке сердцасердцасердцасердцасердца.

В начальных стадиях развития приобретённые
пороки сердца носят компенсированный харак$
тер и протекают без выраженных расстройств
кровообращения за счёт концентрической гипер$
трофии миокарда желудочков (и в какой$то мере
предсердий). Но по мере прогрессирования по$
роков нагрузка на миокард возрастает, компен$
саторные возможности истощаются, концентри$
ческая гипертрофия сменяется эксцентрической
с дилатацией полостей сердца. В итоге развива$
ется декомпенсация сердечной деятельности с
застоем крови в малом и большом кругах крово$
обращения, водянкой полостей, анасаркой. Ми$
окард при декомпенсации дряблый, полости
сердца дилатированы, в ушках определяются

тромбы. Микроскопически характерны жировая
и белковая дистрофия кардиомиоцитов, их оча$
говые повреждения (контрактуры, миоцитоли$
зис, глыбчатый распад), в строме — разрастание
соединительной ткани, скопления круглокле$
точных инфильтратов. Более благоприятно про$
текают недостаточность митрального и аорталь$
ного клапанов, при которых период
компенсации наиболее продолжителен. Хуже
прогноз при митральном стенозе и особенно при
стенозе аортального клапана. Декомпенсации
способствуют обострение ревматического про$
цесса, чрезмерные физические и эмоциональные
нагрузки, инфекции, стрессовые ситуации. Наи$
более частой причиной смерти больных порока$
ми сердца служит сердечно$сосудистая недоста$
точность. Реже смерть наступает от других
причин: тромбоэмболий, пневмоний, инфекци$
онных осложнений.

Приобретённые пороки трёхстворчатого клапа$
на и клапана лёгочной артерии (МКБ:
I07 Ревматические болезни трёхстворчатого кла$
пана, I08 Поражения нескольких клапанов)
встречаются крайне редко и возникают на почве
ревматизма, сифилиса, сепсиса, атеросклероза.
В последние годы появились материалы о воз$
можности развития приобретённых пороков кла$
панов правого сердца у хронических наркоманов
вследствие септических эндокардитов, поража$
ющих трёхстворчатый клапан и клапан лёгочной
артерии.

ПППППОРОКОРОКОРОКОРОКОРОК МИТРАЛЬНОГОМИТРАЛЬНОГОМИТРАЛЬНОГОМИТРАЛЬНОГОМИТРАЛЬНОГО КЛАПАНАКЛАПАНАКЛАПАНАКЛАПАНАКЛАПАНА

Порок митрального клапана (митральный порок;
МКБ: I05 Ревматические болезни митрального
клапана) встречается наиболее часто. Возника$
ет обычно при ревматизме и очень редко при
атеросклерозе.

При стенозестенозестенозестенозестенозе митральногомитральногомитральногомитральногомитрального клапанаклапанаклапанаклапанаклапана (митральном сте$
нозе) левое АВ$отверстие сужено за счёт утолщения,
уплотнения и деформации створок и фиброзного
кольца вследствие склероза и петрификации. При этом
оно приобретает вид узкой щели, напоминающей «пу$
говичную петлю», реже отверстие клапана имеет вид
«рыбьей пасти». Из$за препятствия кровотоку рас$
ширяется левое предсердие, возникает застой крови
в малом круге кровообращения, повышается нагруз$
ка на правый желудочек, стенка которого гипертро$
фируется, а полость дилатируется («лёгочное серд$
це»).  Пристеночный эндокард дилатированных
полостей утолщается, приобретает внешне белёсый
вид (фиброэластоз). При чистом стенозе левый же$
лудочек не увеличен.

НедостаточностьНедостаточностьНедостаточностьНедостаточностьНедостаточность митральногомитральногомитральногомитральногомитрального клапанаклапанаклапанаклапанаклапана (митральная
недостаточность) возникает в результате деформа$
ции и укорочения створок и хорд клапана, а также
расширения левого АВ$отверстия, что ведёт к не$
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полному смыканию створок и регургитации крови. Это
вызывает повышенную нагрузку на левый желудочек,
приводит к застою крови в малом круге кровообраще$
ния. В результате происходят растяжение левого пред$
сердия, умеренная гипертрофия левого желудочка, а
затем выраженная гипертрофия правого желудочка.

ПППППОРОКОРОКОРОКОРОКОРОК АААААОРТОРТОРТОРТОРТАЛЬНАЛЬНАЛЬНАЛЬНАЛЬНОООООГГГГГООООО КЛАПАНАКЛАПАНАКЛАПАНАКЛАПАНАКЛАПАНА

Порок аортального клапана (МКБ: I06 Ревмати$
ческие болезни аортального клапана) занимает
второе по частоте место после митрального поро$
ка и развивается обычно при ревматизме, реже
при атеросклерозе, сифилисе, бруцеллёзе, затяж$
ном септическом эндокардите. В тканях клапана
возникают процессы, аналогичные вышеописан$
ным в митральном клапане. Полулунные заслон$
ки клапана утолщаются, склерозируются, сраста$
ются между собой, петрифицируются. При
атеросклерозе, кроме того, наблюдаются липои$
доз и липо$
склероз на стороне заслонок, обращённых к си$
нусу Вальсальвы. При затяжном септическом эн$
докардите и бруцеллёзе деформация за$слонок
сопровождается выраженными деструктивными
изменениями — изъязвлением, узурацией, пер$
форацией, аневризмами. При сифилисе дефор$
мация заслонок сопровождается мезаортитом, а
формирование аневризмы аорты приводит к не$
достаточности клапана. Стеноз аортального кла$
пана в чистом виде встречается редко, обычно он
сочетается с недостаточностью. Повышенная на$
грузка на левый желудочек приводит к его выра$
женной гипертрофии. Масса сердца достигает
700–1000 г («бычье сердце»). Клинически при вы$
раженной регургитации крови (помимо характер$
ных шумов) отмечают резкий перепад систоли$
ческого и диастолического давления и
повышение пульсового давления. Из$за наруше$
ния гемодинамики выражен фиброз эндокарда
левого желудочка. Ниже клапанного отверстия
иногда возникают утолщения эндокарда, напо$
минающие полулунные заслонки.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÑÎÑÓÄÎÂ*

ÐÅÃÓËßÖÈß ÒÎÍÓÑÀ ÑÎÑÓÄÎÂ

Тонус сосудов — постоянное напряжение стенок
кровеносных сосудов, противодействующее их ра$
стяжению под действием давления крови. Тонус
сосудов обусловлен сокращением ГМК и натяже$
нием эластических соединительнотканных струк$
тур их стенок.

ТТТТТОООООНУНУНУНУНУССССС АРТЕРИАЛЬНЫХАРТЕРИАЛЬНЫХАРТЕРИАЛЬНЫХАРТЕРИАЛЬНЫХАРТЕРИАЛЬНЫХ СОСУСОСУСОСУСОСУСОСУДОВДОВДОВДОВДОВ

Тонус артериальных сосудов на органном уровне
регулирует локальное распределение потока кро$
ви, на системном уровне — вносит вклад в общее
периферическое сопротивление, которое опреде$
ляет системный уровень АД. Артериальный то$
нус имеет 3 компонента: базальный, нейроген$
ный и гуморальный.

БазальныйБазальныйБазальныйБазальныйБазальный тонустонустонустонустонус определяется анатомическим строе$
нием сосуда: толщиной стенки, величиной слоя ГМК
и эластических элементов.

НейрогенныйНейрогенныйНейрогенныйНейрогенныйНейрогенный тонустонустонустонустонус обусловлен влиянием симпатичес$
кой и парасимпатической нервных систем. Оконча$
ния симпатических нервных волокон выделяют но$
радреналин, который возбуждает α

1
$адренорецепторы

и этим усиливает сокращение ГМК. Окончания пара$
симпатических нервных волокон выделяют ацетилхо$
лин, активирующий М

3
$холинорецепторы и понижа$

ющий возбудимость ГМК. Баланс между
симпатическими и парасимпатическими влияниями на
стенку сосуда регулируется вазомоторным центром в
продолговатом мозге — центральный механизм регу$
ляции сосудистого тонуса.

Пример такого механизма — барорецепторныйбарорецепторныйбарорецепторныйбарорецепторныйбарорецепторный рефлексрефлексрефлексрефлексрефлекс,
который запускается с рецепторных зон дуги аорты и
каротидного синуса (небольшого расширения общей
сонной артерии в области её бифуркации). При значи$
тельном растяжении стенки сосудов притекающей кро$
вью барорецепторы указанных зон генерируют усилен$
ный поток импульсов, который проводится по
афферентным волокнам IX и X пары черепных нервов в
ядро одиночного пути (n. tractus solitarius), где находит$
ся первый центральный синапс барорецепторных нер$
вов (медиатором служит L$глутамат). Аксоны нейронов
этого ядра выделяют ГАМК (γ$аминомасляную кисло$
ту) и тормозят прессорные нейроны вентролатераль$
ного продолговатого мозга. Последние образуют синап$
сы (предположительный медиатор — адреналин) с
холинергическими преганглионарными нейронами про$
межуточных рогов спинного мозга. В результате снижа$
ются активирующие влияния со стороны преганглио$
нарных нейронов на нейроны симпатических ганглиев,
аксоны которых непосредственно связаны со стенкой
сосудов. Уменьшение симпатических тонических влия$
ний вызывает расширение периферических сосудов,
снижение общего периферического сопротивления и
системного АД. Обратные явления наблюдаются при
недостаточном раздражении барорецепторов.

ГГГГГуморальныйуморальныйуморальныйуморальныйуморальный тонутонутонутонутонуссссс обеспечивается гормонами и био$
логически активными веществами, которые возбуж$
дают рецепторы наружной мембраны ГМК. К гормо$
нам с вазоконстрикторным действием относятся
адреналин, норадреналин, АДГ, ангиотензин II. Ва$
зодилататорным действием обладают ацетилхолин,
аденозин, брадикинин, дофамин (при действии на
пресинаптические дофаминовые рецепторы симпати$
ческих нервов). Выделение адреналина и норадрена$
лина из надпочечников при их нейрогенной стимуля$
ции относят к центральным механизмам регуляции
сосудистого тонуса.

ЛокальныеЛокальныеЛокальныеЛокальныеЛокальные механизмымеханизмымеханизмымеханизмымеханизмы регуляциирегуляциирегуляциирегуляциирегуляции сосудистогососудистогососудистогососудистогососудистого тону$тону$тону$тону$тону$
сасасасаса: миогенный ответ; метаболическая регуляция; секре$
ция вазоактивных веществ эндотелиальными клетками.

* Автор раздела «Заболевания сосудов» — Л.В. Кактурский,
подраздела «Регуляция тонуса сосудов» — С.В. Пирожков.
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МиогенныйМиогенныйМиогенныйМиогенныйМиогенный ответответответответответ: при повышении трансмурально$
го давления тонус сосудов возрастает за счёт рас$
тяжения ГМК. Таким образом ограничивается при$
ток крови к клеткам. Снижение трансмурального
давления вызывает обратный эффект — уменьше$
ние тонуса и увеличение притока крови. Миоген$
ный ответ является важным механизмом ауторегу$
ляции локального кровотока в тканях организма.

МетаболическаяМетаболическаяМетаболическаяМетаболическаяМетаболическая регуляциярегуляциярегуляциярегуляциярегуляция. При повышении мета$
болической нагрузки на орган в просвет сосуда вы$
деляются вазодилататоры, которые уменьшают
тонус артерий и усиливают приток крови. Наибо$
лее важные вазодилататоры — аденозин и ПгЕ

2
,

ПгI
2
, При гипоксии тонус сосудов снижается за счёт

усиленной секреции Пг с вазодилататорным эф$
фектом.

ЭндотелиальныеЭндотелиальныеЭндотелиальныеЭндотелиальныеЭндотелиальные клеткиклеткиклеткиклеткиклетки синтезируют и выделяют
вазодилататоры (NO, ПгЕ

2
, ПгI

2;
 аденозин) и вазо$

констрикторы (тромбоксан А
2
, лейкотриены, эн$

дотелин$1).

ТТТТТОООООНУНУНУНУНУССССС ВЕНВЕНВЕНВЕНВЕНОЗНЫХОЗНЫХОЗНЫХОЗНЫХОЗНЫХ СОСУСОСУСОСУСОСУСОСУДОВДОВДОВДОВДОВ

Тонус венозных сосудов регулируется симпатичес$
кой нервной системой, активирующей
α$адренорецепторы ГМК; холинергические вли$
яния не установлены. Вены отличаются от арте$
риол незначительным базальным тонусом и сла$
бым влиянием метаболитов, которые могут
накапливаться в тканях. Толщина стенки веноз$
ных сосудов существенно меньше, чем артериаль$
ных, поэтому просвет вен зависит не только от
активности симпатической нервной системы
(нейрогенного тонуса), но и от внутрисосудисто$
го давления крови и внешних сдавливающих сил.

Ïîðîêè ðàçâèòèÿ ñîñóäîâ
Строение сосудистого русла в норме характери$
зуется значительной вариабельностью, определя$
ющей существование большого числа анатомичес$
ких вариантов; это касается, в частности,
топографии и характера ветвления сосудов, что
имеет немаловажное значение в хирургической
практике. Грань между вариантом нормы и поро$
ком развития нередко бывает различима с трудом.
Среди врождённых пороков развития сосудов
наибольшее клиническое значение имеют врож$
дённые аневризмы, артериовенозные мальформа$
ции, коарктация аорты, гипоплазии артерий, те$
леангиэктазии, атрезии вен.

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЕЕЕЕЕННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕ АНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫ

Врождённые аневризмы (МКБ: Q27.8 Другие
уточнённые врождённые аномалии системы пе$
риферических сосудов) — локальные выпячива$

ния сосудистой стенки, вызванные дефектом её
строения и гемодинамической нагрузкой.

Среди врождённых аневризм наибольшее значе$
ние для клинической практики имеют аневриз$аневриз$аневриз$аневриз$аневриз$
мымымымымы интракраниальныхинтракраниальныхинтракраниальныхинтракраниальныхинтракраниальных артерийартерийартерийартерийартерий (МКБ: I67.1 Анев$
ризма мозга без разрыва), особенно артерий
виллизиева круга, так как разрыв таких аневризм
служит причиной субарахно$идальных кровоиз$
лияний. Хотя врождённые аневризмы возникают
с момента рождения, течение их может быть бес$
симптомным многие годы, разрывы происходят
преимущественно в возрасте от 20 до 50 лет. Чаще
страдают женщины. На валовом секционном ма$
териале интракраниальные аневризмы обычно яв$
ляются случайной находкой, при вскрытии взрос$
лых умерших они обнаруживаются в среднем в
1–2%, преимущественно в старших возрастных
группах.

Образование аневризм связано с врождённым от$
сутствием ГМК средней оболочки и с вторичной
деструкцией внутренней эластической мембраны
вследствие длительной гемодинамической на$
грузки. Формированию их способствует артери$
альная гипертензия. Локализуются врождённые
аневризмы, как правило, в местах ветвления ар$
терий, так как именно там гемодинамическая на$
грузка максимальна. Чаще они бывают множе$
ственными. Внешне интракраниальные
аневризмы имеют вид мелких (иногда просовид$
ных) мешотчатых образований, напоминающих
ягоды на ветке, за что в англоязычной литературе
получили обозначение berry aneurisms (ягодные
аневризмы). Их максимальный размер может до$
стигать 1,5 см в диаметре, реже ещё больше. Стен$
ка аневризмы может быть обызвествлена, а про$
свет иногда заполнен тромбом. Врождённые
аневризмы чаще поражают артерии передней по$
ловины виллизиева круга, переднюю и среднюю
мозговые артерии, внутреннюю сонную артерию.

Редкой формой врождённых аневризм артерий яв$
ляется аневризма синуса Вальсальвы аорты.
Врождённые венозные аневризмы встречаются
редко; среди них клинически значима аневризма
большой вены мозга (вены Галена), сообщающа$
яся с задней мозговой артерией. Эта аневризма
может сдавливать ликворные пути и служить при$
чиной гидроцефалии.

АААААРТЕРИОВЕНОЗНЫЕРТЕРИОВЕНОЗНЫЕРТЕРИОВЕНОЗНЫЕРТЕРИОВЕНОЗНЫЕРТЕРИОВЕНОЗНЫЕ МАЛЬФОРМАЦИИМАЛЬФОРМАЦИИМАЛЬФОРМАЦИИМАЛЬФОРМАЦИИМАЛЬФОРМАЦИИ

Артериовенозные мальформации (МКБ: Q27.3
Периферический артериовенозный порок разви$
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тия) возникают вследствие нарушения развития
капилляров и характеризуются образованием меж$
ду артерией и веной клубка извитых сосудов (ана$
стомозов), нередко образующих крупные каверноз$
ные полости. Локализуются чаще в коже,
слизистых оболочках, внутренних органах. При ло$
кализации в головном мозге они могут быть ис$
точником внутримозговых или субарахноидальных
кровоизлияний, что наблюдается в детском и мла$
денческом возрасте. Артериовенозные мальфор$
мации толстой кишки могут служить причиной
изъязвлений слизистой оболочки и кишечных кро$
вотечений. Мальформации в лёгких чаще встреча$
ются в нижних долях, сильно варьируют в разме$
рах, могут занимать всю долю. Крупные
мальформации могут быть причиной выраженной
гипоксии вследствие шунтирования крови в обход
капиллярного русла. Микроразрывы мальформа$
ций приводят к кровоизлияниям и отложению ге$
мосидерина в лёгочной ткани.

КККККОООООАРКТАРКТАРКТАРКТАРКТАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯ АААААОРТЫОРТЫОРТЫОРТЫОРТЫ

Коарктация аорты (МКБ: Q25.1 Коарктация аор$
ты) — врождённое сужение аорты на ограничен$
ном участке, расположенном обычно в месте пе$
рехода дуги в нисходящую часть (рис. 9$14).
Коарктация аорты сопровождается резким повы$
шением АД на верхних конечностях и снижением
АД на нижних с ослаблением там пульсации. Ха$
рактерно развитие компенсаторного коллатераль$
ного кровообращения через систему внутренней
грудной и межрёберных артерий, а также выражен$
ной гипертрофии левого желудочка. Выделяют 2
варианта коарктации — «младенческий» и «взрос$
лый».

•  При «младенческом» варианте сужение локали$
зуется между устьем левой подключичной арте$
рии и местом соединения аорты с открытым
(функционирующим) артериальным протоком
проксимальнее последнего. Этот вариант коар$
ктации обычно сочетается с другими врождён$
ными пороками сердца и сосудов, и смерть ре$
бёнка наступает вскоре после рождения или в
течение первого года жизни.

•  При «взрослом» варианте сужение располагается
дистальнее артериального протока, который, как
правило, облитерирован. По сравнению с «мла$
денческим» при «взрослом» варианте зона суже$
ния короче, а степень сужения менее резкая.
Этот вариант совместим с жизнью.

ГГГГГИПОПЛАЗИИИПОПЛАЗИИИПОПЛАЗИИИПОПЛАЗИИИПОПЛАЗИИ АРТЕРИЙАРТЕРИЙАРТЕРИЙАРТЕРИЙАРТЕРИЙ

Гипоплазии артерий (МКБ: Q27 Другие врож$
дённые аномалии [пороки развития] системы

периферических сосудов) проявляются их врож$
дённым недоразвитием. Гипоплазия аорты
(МКБ: Q25.4 Другие врождённые аномалии аор$
ты) может ограничиваться областью грудного
отдела, в этом случае её образование связано с
аномальным смещением перегородки, разделя$
ющей артериальный ствол на широкую лёгочную
артерию и суженную аорту. Гипоплазия всей аор$
ты обычно сочетается с тимико$лимфатическим
статусом. Гипоплазия венечных артерий сердца
может проявляться внезапной сердечной смер$
тью.

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЕЕЕЕЕННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕ ТЕЛЕАНГИЭКТТЕЛЕАНГИЭКТТЕЛЕАНГИЭКТТЕЛЕАНГИЭКТТЕЛЕАНГИЭКТАААААЗИИЗИИЗИИЗИИЗИИ

Телеангиэктазии — очаговые расширения сосу$
дов микроциркуляции (капилляров, венул, ар$
териол) в виде мелких очаговых опухолевидных
образований красного цвета в коже, слизистых
оболочках, внутренних органах. Как правило, это
врождённая патология (МКБ: I78 Болезни ка$
пилляров, I78.0 Наследственная геморрагичес$
кая телеангиэктазия), но могут быть приобретён$
ные телеангиэктазии (при недостаточности
кровообращения, после воздействия ионизиру$
ющего излучения, при синдроме Луи$Бар). Ред$
кой формой (частота 1:16000) наследственных
телеангиэктазий является болезнь Рандю–Осле$
ра–Вебера.

Ðèñ. 9-14. Àíàòîìèÿ è ãåìîäèíàìèêà ïðè êîàðêòàöèè àîð-
òû. À — àîðòà, ËÀ — ë¸ãî÷íàÿ àðòåðèÿ, ËÏ — ëåâîå ïðåäñåð-
äèå, ËÆ — ëåâûé æåëóäî÷åê, ÏÏ — ïðàâîå ïðåäñåðäèå, ÏÆ —
ïðàâûé æåëóäî÷åê, ÍÏÂ — íèæíÿÿ ïîëàÿ âåíà, ÂÏÂ — âåðõ-
íÿÿ ïîëàÿ âåíà. Ñïëîøíûå ñòðåëêè óêàçûâàþò íà ó÷àñòîê ñó-
æåíèÿ íèñõîäÿùåé àîðòû [103].
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Рандю–Ослера–Вебера болезнь — наследственное за$
болевание (OMIM #187300, ген ENG связанного с
ТФРβ белка — эндоглина, 9q33$q34.1, ℜ ), характери$
зующееся множественными врождёнными телеанги$
эктазиями кожи и слизистых оболочек. Клинически
проявляется кровотечениями (носовыми, кишечными,
кровохарканьем, гематурией), обусловленными разры$
вами телеангиэктазий. Кровотечения могут быть про$
фузными со смертельным исходом. Гистологически
поражения состоят из капиллярных и венулярных по$
лостей, заполненных кровью, разделённых тонкостен$
ными соединительнотканными перегородками, выст$
ланными слоем эндотелиальных клеток.
Телеангиэктазии чётко отграничены от окружающих
тканей и не имеют капсулы.

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЕЕЕЕЕННАЯННАЯННАЯННАЯННАЯ ВЕНВЕНВЕНВЕНВЕНОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯ ПАПАПАПАПАТТТТТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

Среди врождённой венозной патологии редким
пороком развития является атрезия печёночных
вен, проявляющаяся синдромом Бадда–Киари.

Áîëåçíè àðòåðèé
Среди заболеваний артерий наиболее распрост$
ранённым и клинически значимым является ате$
росклероз; существенные изменения претерпе$
вают артерии при ГБ. Клинический интерес
представляют болезнь (синдром) Рейно, обли$
терирующий эндартериит, приобретённые анев$
ризмы.

ÁÎËÅÇÍÜ ÐÅÉÍÎ

Болезнь (синдром) Рейно (МКБ: I73.0 Синдром
Рейно) проявляется приступами ишемии паль$
цев кистей, реже стоп, ещё реже тканей ушей или
носа, чаще встречается у женщин молодого воз$
раста. Приступы провоцируются воздействием
холодового или эмоционального факторов. По$
ражения носят симметричный характер. Участ$
ки ишемии характеризуются побледнением, за$
тем цианозом кожи, парестезиями, болями. В
далеко зашедших стадиях ишемия сменяется не$
крозом вплоть до формирования гангрены и
изъязвлений. Феномен Рейно может представ$
лять собой самостоятельное заболевание или же
быть синдромом, сопровождающим течение дру$
гих заболеваний — разных форм системных вас$
кулитов (наиболее часто облитерирующего тром$
бангиита), системных болезней соединительной
ткани, вибрационной болезни, последствием от$
морожений, травм.

Этиология точно не установлена. Предполагают,
что при болезни Рейно причинную роль может
играть повышенная чувствительность сосудистых
α

2
$адренорецепторов, при синдроме Рейно — ре$

цепторов серотонина типа 2. В основе патогене$
за лежит спазм мелких артерий и артериол.

Морфологически заболевание и синдром Рейно
проявляются в начальных стадиях признаками
ангиоспазма: набухание эндотелия с перпенди$
кулярной его ориентацией относительно базаль$
ной мембраны (картина «частокола»), гофриро$
ванный вид внутренней эластической мембраны,
фрагментация эластических волокон, плазмати$
ческое пропитывание стенки сосуда, периваску$
лярный отёк, диапедезные кровоизлияния. В
последующем развивается картина хроническо$
го продуктивного васкулита и периваскулита.
При длительности заболевания в течение ряда
лет формируются гиперплазия интимы и фиб$
роз средней оболочки с сужением просвета со$
суда.

Осложнениями являются атрофия жировых по$
душечек пальцев, ишемические язвы кончиков
пальцев, гангрена дистальных фаланг пальцев
вплоть до развития самоампутации. Прогноз
менее благоприятный при синдроме Рейно, чем
при первичном заболевании.

ÎÁËÈÒÅÐÈÐÓÞÙÈÉ ÝÍÄÀÐÒÅÐÈÈÒ

Облитерирующий эндартериит (МКБ: I70 Ате$
росклероз, I77.6 Артериит неуточнённый) — за$
болевание артерий нижних конечностей, реже
других артерий (таза, почечных, брыжеечных,
верхних конечностей), характеризующееся утол$
щением интимы за счёт её гиперплазии с суже$
нием сосудистого просвета вплоть до полной
облитерации, сопровождающееся ангио$спазма$
ми, циркуляторной гипоксией тканей с разви$
тием тяжёлых ишемических расстройств и с ис$
ходом в гангрену или инфаркт. Термин
«облитерирующий эндартериит» не вполне кор$
ректно отражает сущность заболевания, так как
воспалительная его природа не доказана, что не
даёт основания относить его к категории васку$
литов.

Этиология не установлена. В патогенезе прида$
ют значение повышению активности симпати$
ко$адреналовой системы, а также роли аутоим$
мунных процессов. Среди факторов риска
большое значение придают курению и артери$
альной гипертензии. Заболевание встречается
чаще у мужчин в возрасте 20–40 лет, протекает
медленно, годами, с чередованием ремиссий и
обострений, неуклонно прогрессирует. После
одностороннего поражения одной конечности в
процесс обычно вовлекается и вторая. Обраща$
ют внимание на сходство патоморфологической
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картины облитерирующего эндартериита с из$
менениями артерий при инволютивных процес$
сах, например при редукции артериального про$
тока после рождения, при инволюции маточных
и яичниковых артерий.

Начальные стадии заболевания характеризуют$
ся спазмом артериол и прекапилляров, дегене$
ративными изменениями нервных структур,
наиболее сильно выраженными в дистальных от$
делах конечности. Начальные клинические про$
явления во многом напоминают синдром Рей$
но. Морфологической основой заболевания
является гиперплазия интимы, ведущая к суже$
нию и облитерации просвета артерий. Характер$
но тяжёлое повреждение эластических мембран
— истончение, разрывы, фрагментация и пол$
ное исчезновение. В участках гиперплазии ин$
тимы и деструкции эластики отмечается накоп$
ление гликозаминогликанов. Нередко
присоединение тромбоза с организацией тром$
ботических масс. Некоторыми авторами описа$
ны промежуточные стадии заболевания, харак$
теризующиеся разрастанием в интиме молодой
грануляционной ткани с обильной капилляри$
зацией и с последующей трансформацией в зре$
лую соединительную ткань. Многие авторы при$
числяют к облитерирующему эндартерииту
атеросклеротическую окклюзию артерий конеч$
ностей — облитерирующий атеросклероз, что
может быть предметом дискуссии.

ÏÐÈÎÁÐÅÒÅÍÍÛÅ ÀÍÅÂÐÈÇÌÛ

Аневризма — аномальное локальное расшире$
ние просвета кровеносного сосуда, чаще арте$
рии, вследствие патологических изменений со$
судистой стенки. Расширение может иметь
мешковидную, веретенообразную или цилинд$
рическую форму. При типичной аневризме в её
образовании обязательно участвуют все слои со$
судистой стенки.

Причинами приобретённых аневризм (МКБ:
I72 Другие формы аневризмы, I77.0 Артериове$
нозный свищ приобретённый) могут служить
атеросклероз, сифилис, кистозный медионек$
роз, острые бактериальные инфекции, травмы.
Чаще аневризмы встречаются в аорте, реже в ар$
териях разного калибра. В мелких артериях при$
чиной аневризм может быть узелковый полиар$
териит.

АААААТЕРОСКЛЕРОТИТЕРОСКЛЕРОТИТЕРОСКЛЕРОТИТЕРОСКЛЕРОТИТЕРОСКЛЕРОТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ АНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫ

Атеросклеротические аневризмы (МКБ: I71
Аневризма и расслоение аорты) — наиболее рас$

пространённая разновидность аневризм аорты.
Чаще они встречаются у мужчин, чем у женщин
(в соотношении 5:1), обычно на 6–7$м десятке
жизни. Причиной служит разрушение мышеч$
но$эластического каркаса средней оболочки при
прогрессировании атероматозной бляшки. Фор$
ма аневризм чаще веретеновидная, реже мешот$
чатая. Просвет часто заполнен слоистыми тром$
ботическими массами. Излюбленная
локализация — нижний отдел брюшного отдела
аорты между устьями почечных артерий и бифур$
кацией. Могут поражаться грудной отдел и дуга
аорты. Встречаются атеросклеротические анев$
ризмы артерий, например подвздошной, подко$
ленной. Осложнениями являются: разрыв анев$
ризмы со смертельным кровотечением,
сдавление прилежащих органов и сосудистых
стволов, тромботическая окклюзия просвета со$
суда, а также устий отходящих артериальных вет$
вей, тромбоэмболия. Разрыву чаще подвергают$
ся крупные аневризмы аорты диаметром более 6
см. По этой причине они подлежат после их вы$
явления хирургическому удалению.

СССССИФИЛИТИИФИЛИТИИФИЛИТИИФИЛИТИИФИЛИТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ АНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫ

Сифилитическая аневризма (МКБ: A52.0+ Си$
филис сердечно$сосудистой системы) возника$
ет как осложнение одного из проявлений поздне$
го сифилиса — сифилитического мез$аортита,
который встречается в настоящее время крайне
редко. Чаще наблюдается у мужчин (3:1). Пора$
жается, как правило, грудная аорта, в основном
в области восходящего отдела и дуги; брюшной
отдел и периферические артерии вовлекаются
редко. Форма аневризмы чаще мешотчатая, мо$
жет быть веретенообразная или цилиндричес$
кая. Размер может достигать 15–20 см в диамет$
ре. В грудной аорте аневризма имеет склонность
прогрессировать проксимально (в сторону кор$
ня) или дистально (в сторону диафрагмы). Ме$
ханизм образования связан с разрушением эла$
стических волокон средней оболочки
специфическим клеточным инфильтратом, заме$
щающимся фиброзной тканью. При длительном
существовании пульсирующая аневризма может
вызывать атрофию костной ткани прилежащих
рёбер и тел позвонков. Клинические проявле$
ния связаны со сдавлением прилежащих органов
и могут выражаться дыхательными расстройства$
ми, дисфагией из$за сдавления пищевода, по$
стоянным кашлем из$за раздражения возвратно$
го нерва, болевым синдромом, декомпенсацией
сердечной деятельности. Разрыв аневризмы
приводит к внезапной смерти.
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РРРРРАССЛАИВАЮЩИЕАССЛАИВАЮЩИЕАССЛАИВАЮЩИЕАССЛАИВАЮЩИЕАССЛАИВАЮЩИЕ АНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫ

Расслаивающие аневризмы (МКБ: I72 Другие
формы аневризмы) характеризуются излитием
крови в стенку сосуда через надрыв в её внутрен$
ней оболочке с расслоением средней оболочки
на границе наружной и двух внутренних её тре$
тей. Встречаются, как правило, в аорте.

Причиной расслаивающих аневризм в преобладающем
большинстве случаев является идиопатический кис$
тозный некроз средней оболочки (медионекроз аор$
ты), который характеризуется очаговым накоплени$
ем гликозаминогликанов в мелких кистозных или
щелевидных дефектах медии в сочетании с деструк$
цией эластических волокон. Это состояние называ$
ют также мукоидной дегенерацией средней оболоч$
ки. Накопление мукоидной субстанции связано с
высвобождением гликозаминогликанов из распада$
ющихся эластических волокон. К истинным кистам
дефекты медии отношения не имеют и названы так
лишь по внешнему сходству. Этиология медионекро$
за неизвестна. Предрасполагающим фактором для
развития расслоения сосудистой стенки служит ар$
териальная гипертензия.

Расслаивающие аневризмы (в отличие от атеросклеро$
тических и сифилитических) не обязательно сопро$
вождаются расширением просвета аорты и в этом от$
ношении не могут быть причислены к истинным
аневризмам. Грозным осложнением является ситуа$
ция, при которой по внешнему краю зоны расслое$
ния происходит наружный разрыв расслаивающей
аневризмы из$за повреждения наружной оболочки
сосуда, в результате чего происходит излитие крови в
окружающую ткань или же в полость сердечной со$
рочки с развитием гемотампонады сердца. Наруж$
ный разрыв приводит, как правило, к внезапной смер$
ти больных. В редких случаях второй разрыв может
произойти вновь во внутренней оболочке. Повтор$
ный внутренний разрыв может завершиться самоиз$
лечением за счёт эндотелизации краёв разрыва или
же приводить к тромбированию сосуда с последую$
щей организацией тромба.

Около 70% расслаивающих аневризм берут начало в
восходящем отделе грудной аорты. Первичный раз$
рыв интимы при этом раполагается поперечно, края
его неровные, длина 1–2 см. Дистальнее первичного
разрыва зона расслоения всегда длиннее, чем про$
ксимальнее. Значительная часть первичных разры$
вов локализуется на расстоянии 1–2 см выше аор$
тальных клапанов и осложняется гемоперикардом.
Расслоение в дистальном направлении может дости$
гать бифуркации аорты и даже захватывать подвздош$
ные артерии. Распространение расслоения на устья
отходящих от аорты артериальных ветвей может выз$
вать обструкцию этих сосудов с соответствующими
расстройствами кровообращения органов.

МММММИКОТИИКОТИИКОТИИКОТИИКОТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ АНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫ

Микотическими или септическими (МКБ: I72
Другие формы аневризмы) называют аневризмы
воспалительного происхождения, вызванные ин$
фицированием сосудистой стенки бактериаль$

ным эмболом или распространением септичес$
кого воспаления через систему vasa vasorum. Воз$
никают при септических состояниях, осложнён$
ных тромбартериитом или тромбофлебитом.
Возможно развитие микотических аневризм си$
нуса Вальсальвы или прилежащих участков аор$
ты за счёт распространения инфекционного аген$
та с поражённых аортальных клапанов.

ТТТТТРАВМАТИРАВМАТИРАВМАТИРАВМАТИРАВМАТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ АНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫАНЕВРИЗМЫ

Травматические аневризмы развиваются вслед$
ствие механического повреждения сосудистой
стенки. Форма обычно мешковидная. Характер$
ная локализация — грудная аорта; частая при$
чина — компрессия грудной клетки при автока$
тастрофах. При одновременном повреждении
артерии и вены может развиться травматическая
артериовенознаяартериовенознаяартериовенознаяартериовенознаяартериовенозная аневризмааневризмааневризмааневризмааневризма (аномальное соус$
тье, или фистула между артерией и веной). Раз$
новидностью травматической аневризмы явля$
ется ложнаяложнаяложнаяложнаяложная аневризмааневризмааневризмааневризмааневризма, которая представляет
собой организованную гематому, связанную с
просветом сосуда. Так как в её формировании не
участвуют компоненты сосудистой стенки, счи$
тать её истинной аневризмой нельзя.

Áîëåçíè âåí
Наиболее распространёнными заболеваниями
вен являются флебиты и тромбофлебиты, фле$
ботромбозы, варикозные расширения вен. Они
составляют 90% всей венозной патологии.

ÔËÅÁÈÒÛ, ÒÐÎÌÁÎÔËÅÁÈÒÛ,
ÔËÅÁÎÒÐÎÌÁÎÇÛ

Флебит — воспаление вен.

Флебит, осложнённый тромбозом, — тромбофлебит.
При тромбофлебите воспалительный процесс в веноз$
ной стенке является инициальным и предшествует
тромбозу.

Флеботромбоз — тромбоз вен без их предшествующе$
го воспаления.

Флебит (МКБ: I80 Флебит и тромбофлебит) чаще
всего является следствием инфицирования ве$
нозной стенки. Воспаление может распростра$
няться как по протяжению вены, так и за счёт
переноса инфицированных тромбоэмболов.
Флебит может осложнять острые системные ин$
фекционные заболевания. Острый неинфекци$
онный флебит может возникать при
гиперсенcитивном васкулите, в результате трав$
мы или химического повреждения. Существуют
хронические неспецифические и гранулематоз$
ные формы флебита.
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Флеботромбоз развивается в условиях венозно$
го застоя (например, при декомпенсации сердеч$
ной деятельности, при иммобилизации конеч$
ностей, у тяжёлых «лежачих» больных),
повышения свёртываемости крови (например, у
больных атеросклерозом, в послеоперационном
периоде, у онкологических больных), местных
нарушений кровотока (например, при варикоз$
ном расширении вен). Флеботромбоз, возника$
ющий у больных раком, клинически обознача$
ется как синдром Труссо.

Граница между тромбофлебитом и флеботромбозом до$
статочно условна. При флеботромбозе сплошь и ря$
дом наблюдают вторичную воспалительную реакцию
в тромботических массах, в то время как при тромбоф$
лебите тромб, прогрессируя, распространяется на не$
воспалённые участки венозной стенки. В этих ситуа$
циях различия между тромбофлебитом и
флеботромбозом трудно уловимы.

В 90% случаев воспалительным процессом по$
ражаются вены нижних конечностей, особенно
глубокие вены голеней. Часто поражение илео$
феморальных вен. Важное клиническое значе$
ние имеет поражение крупных вен полости че$
репа и венозных синусов, осложняющее течение
бактериального менингита, гнойного среднего
отита, мастоидита, воспаления придаточных
пазух носа и тканей глазницы. Инфекционные
процессы в брюшной полости и в области мало$
го таза (перитонит, острый аппендицит, острый
сальпингит, послеродовый эндометрит, абсцесс
дугласова кармана и др.) могут осложняться пи$
лефлебитом (воспалением воротной вены).

Клинико$морфологические проявления тром$
бофлебита в острой стадии характеризуются отё$
ком тканей дистальнее места окклюзии, циано$
зом, расширением поверхностных вен,
признаками воспалительного процесса. Флебот$
ромбоз может протекать скрыто или сопровож$
даться умеренным отёком и цианозом. Тромбоз
воротной вены (как осложнение пилефлебита)
может вести к инфаркту печени или её сегмен$
тарной атрофии, к инфаркту кишечника за счёт
тромбоза брыжеечных вен, при переходе в хро$
ническую фазу — к портальной гипертензии.
Редкими формами изолированного венозного
тромбоза являются синдром Бадда–Киари, а так$
же веноокклюзионная болезнь печени. При дли$
тельном хроническом течении тромбофлебит и
флеботромбоз магистральных вен служат причи$
ной хронической венозной недостаточности. В
нижних конечностях это приводит к развитию
трофических язв. Тромбофлебит может носить
рецидивирующий и множественный характер,
такая форма носит название мигрирующего

тромбофлебита (например, при облитерирую$
щем тромбангиите).

Бадда–Киари синдром (МКБ: I82.0 Синдром Бадда–
Киари) — нарушение оттока крови по крупным пе$
чёночным венам вследствие их тромбоза или врож$
дённой атрезии. Причинами тромбоза являются
нарушения свёртываемости крови (например, при
полицитемии, миелопролиферативных заболеваниях,
серповидно$клеточной анемии, приёме пероральных
контрацептивов), травмы живота, гнойные пораже$
ния печени, злокачественные опухоли в области пе$
чёночных вен. Встречаются случаи с неясной при$
чиной тромбоза. Клинически он проявляется
признаками тяжёлой портальной гипертензии. Мо$
жет протекать в острой и хронической формах.

Веноокклюзионная болезнь печени — облитерирую$
щий эндофлебит мелких вен и венул печени, сопро$
вождающийся развитием цирроза. Встречается как
эндемичное заболевание на Ямайке, где употребля$
ют в пищу травяной чай из листьев крестовника
(Senecio), содержащего алкалоиды пирролизидина.
Может развиваться как следствие применения гепа$
тотоксических агентов (диметилнитрозамина, афла$
токсинов, азатиоприна, противоопухолевых ЛС), воз$
действия радиации и как часть реакции «трансплантат
против хозяина».

Последствиями тромбофлебита могут быть сеп$
тические осложнения, обусловленные распрос$
транением септических эмболов (пилефлебити$
ческие абсцессы печени, абсцессы головного
мозга).

Грозным осложнением тромбофлебита и флебот$
ромбоза является тромбоэмболия лёгочной ар$
терии. Источником тромбоэмболии чаще служат
илеофеморальные вены, вены таза, голеней. Эм$
болии чаще развиваются при флеботромбозе, чем
при тромбофлебите, так как при флеботромбозе
тромб слабее связан с сосудистой стенкой, тогда
как при тромбофлебите тромботические массы
прочнее фиксированы к интиме за счёт воспа$
лительного процесса.

ÂÀÐÈÊÎÇÍÎÅ ÐÀÑØÈÐÅÍÈÅ ÂÅÍ

Варикозное расширение вен (варикоз вен; МКБ:
I83 Варикозное расширение вен нижних конеч$
ностей) — аномальное расширение, извилис$
тость и удлинение вен, возникающие в условиях
повышенного внутривенозного давления. Пред$
располагающим фактором является врождённая
или приобретённая неполноценность тканей ве$
нозной стенки. Чаще поражаются вены нижних
конечностей, геморроидальные и нижнего отде$
ла пищевода, кроме того — периовариальные,
периметральные и перипростатические веноз$
ные сплетения. Варикоз может развиваться прак$
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тически в любой вене в случае блокады в ней ве$
нозного оттока. Участки расширения могут
иметь узловую, веретеновидную, аневризмопо$
добную форму. В местах максимального расши$
рения венозная стенка истончена. Наряду с этим
в других участках отмечается утолщение стенки
за счёт компенсаторной гипертрофии ГМК и
склероза. Нередко наблюдается обызвествление.
Венозные клапаны деформированы за счёт скле$
роза, что усугубляет венозный стаз и способству$
ет прогрессированию варикоза. Первичная роль
клапанной патологии не доказана. Нередко ва$
рикоз сочетается с внутрисосудистым тромбо$
зом.

ВарикозноеВарикозноеВарикозноеВарикозноеВарикозное расширениерасширениерасширениерасширениерасширение венвенвенвенвен нижнихнижнихнижнихнижнихнижних конечнос$конечнос$конечнос$конечнос$конечнос$
тейтейтейтейтей (МКБ: I83 Варикозное расширение вен
нижних конечностей) — наиболее распростра$
нённая форма венозной патологии, частота ко$
торой в популяции лиц взрослого возраста со$
ставляет 10–20%. Встречается
преимущественно у лиц старше 50 лет. Жен$
щины страдают в 4 раза чаще, чем мужчины,
что объясняют ролью венозного стаза при бе$
ременности. Варикоз может быть первичным,
обусловленным врождённой наследственно$
конституциональной слабостью сосудистой
стенки, или вторичным, вызванным обструк$
цией венозных путей вследствие тромбоза или
опухоли. Развитию варикоза способствует ос$
лабление прочности перивенозных тканей,
возникающее в результате истощения или ожи$
рения, а также в преклонном возрасте. Повы$
шение внутривенозного давления (как важное
условие для формирования варикоза) может
быть связано с профессиональной деятельнос$
тью и образом жизни (продолжительная ста$
тическая нагрузка при работе стоя, длитель$
ная езда верхом, перенос тяжестей), с
беременностью, с механическим сдавлением
тканей конечности элементами одежды, хирур$
гическими повязками и т.п. Поражаются пре$
имущественно поверхностные вены, так как, в
отличие от глубоких, они лишены внешней
фиксации окружающими тканями. Клиничес$
ки варикозное расширение вен проявляется
отёком конечностей, трофическими наруше$
ниями кожи с развитием дерматита, язв. Хотя
варикозные вены часто тромбируются, лёгоч$
ная эмболия не характерна.

ВарикозноеВарикозноеВарикозноеВарикозноеВарикозное расширениерасширениерасширениерасширениерасширение геморроидальныхгеморроидальныхгеморроидальныхгеморроидальныхгеморроидальных венвенвенвенвен
(МКБ: I84 Геморрой) — распространённая
форма патологии, встречающаяся примерно в
5% всей популяции. Предрасполагающими
факторами венозного застоя в геморроидаль$

ных венозных сплетениях являются частые за$
поры, беременность, реже — портальная гипер$
тензия, поскольку геморроидальные сплетения
служат местом шунтирования крови из пор$
тальной системы в систему нижней полой вены.
Варикоз может развиваться в нижнем гемор$
роидальном сплетении с формированием на$
ружных узлов (ниже аноректальной линии) или
в верхнем сплетении с формированием внут$
ренних узлов. Чаще поражаются оба сплете$
ния. Узлы выбухают в просвет кишки через сли$
зистую оболочку и обычно тромбируются с
последующей канализацией тромбов. Травма$
тизация узлов приводит к их воспалению с
изъязвлением слизистой оболочки и развити$
ем геморроидальных кровотечений. При про$
никновении внутренних узлов наружу через
анальный сфинктер происходит их ущемление.

ВарикозноеВарикозноеВарикозноеВарикозноеВарикозное расширениерасширениерасширениерасширениерасширение венвенвенвенвен нижнегонижнегонижнегонижнегонижнего отделаотделаотделаотделаотдела пи$пи$пи$пи$пи$
щеводащеводащеводащеводащевода (МКБ: I85 Варикозное расширение вен
пищевода) развивается при портальной гипер$
тензии, чаще всего связанной с циррозом пе$
чени, реже — с тромбозом воротной вены, пи$
лефлебитом или опухолевой обструкцией
портального тракта. Анатомической основой
для развития венозной гипертензии и варико$
за в венах нижнего отдела пищевода служит то,
что эти вены шунтируют кровь из портальной
системы в кавальную, связывая коронарные
вены желудка и непарные вены. Разрыв стенки
варикозных вен служит причиной тяжёлых,
часто смертельных кровотечений, которые на$
блюдаются у 7–20% больных циррозом пече$
ни. Разрыву способствуют истончение стенки
варикозных узлов, их воспаление и эрозия при$
лежащей слизистой оболочки в сочетании с
травматизацией узлов пищевыми массами.

Áîëåçíè ëèìôàòè÷åñêèõ
ñîñóäîâ

В силу широкой распространённости лимфати$
ческих сосудов в органах и тканях и их дрениру$
ющей роли они практически всегда вовлекаются
в патологические процессы при разных состоя$
ниях, чаще всего при воспалении и метастази$
ровании опухолей. В ряде случаев их патология
приобретает самостоятельное значение (лим$
фангит, лимфостаз, лимфедема).

ЛимфангитЛимфангитЛимфангитЛимфангитЛимфангит (МКБ: I89.1 Лимфангит) — воспа$
ление лимфатического сосуда, вызываемое
чаще всего распространением инфекционного
агента из дренируемой зоны воспаления в сто$
рону регионарного лимфатического узла. Наи$
более частым этиологическим фактором явля$
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ется β$гемолитический стрептококк группы A.
Поражённый лимфатический сосуд расширен,
заполнен экссудатом, состоящим преимуще$
ственно из нейтрофилов и макрофагов с при$
месью продуктов распада клеток и бактерий.
Воспаление может распространяться через
стенку сосуда на окружающую ткань и ослож$
няться панникулитом или абсцессами. Как
правило, лимфангит сочетается с регионарным
лимфаденитом. Если лимфатические узлы не
справляются с барьерной функцией, инфици$
рованный материал попадает в венозную сис$
тему с развитием бактериемии и септицемии.
Острый лимфангит может переходить в хрони$
ческую форму с исходом в фиброзную облите$
рацию поражённого сосуда.

ОбструкцияОбструкцияОбструкцияОбструкцияОбструкция лимфатическихлимфатическихлимфатическихлимфатическихлимфатических сосудовсосудовсосудовсосудовсосудов (МКБ: I89
Другие неинфекционные болезни лимфатичес$
ких сосудов и лимфатических узлов) сопровож$
дается нарушением оттока лимфы от дрениру$
емых тканей и органов. Результатом
обструкции лимфатических дренажей являют$
ся лимфостаз, лимфангиэктазии, активация
коллатерального лимфообращения с развити$
ем в исходе лимфатического отёка тканей —
лимфедемы. Лимфедема может быть острой и
хронической, общей и местной. Общая острая
лимфедема встречается редко (например, при
двухстороннем тромбозе подключичных вен).
Хроническая общая лимфедема сопровождает
развитие общего венозного застоя при деком$
пенсации кровообращения. Острая местная
лимфедема возникает при закупорке отводя$
щих лимфатических сосудов (например, рако$
выми эмболами, в результате хирургической
перевязки сосудов, при остром лимфадените),
она может исчезать при активизации коллате$
рального лимфообращения. Хроническая ме$
стная лимфедема возникает в связи со сдавле$
нием или облитерацией лимфатических
сосудов (опухоль, хроническое воспаление, фи$
ляриатоз, склероз), хирургическим удалением
больших групп лимфатических узлов (напри$
мер, после радикальной мастэктомии). След$
ствием её является хронический застой лим$
фы со склерозом ткани, что приводит в
результате к слоновости, или элефантиазу. Лим$
федема может иметь следствием разрыв лим$
фатических капилляров и сосудов с истечени$
ем лимфы в ткани или полости тела. В
результате могут развиться хилёзный асцит
(скопление в брюшной полости белой, напо$
минающей молоко жидкости), хилоторакс (на$
копление хилёзной жидкости в плевральной
полости вследствие обструкции грудного про$
тока).

Âàñêóëèòû
Васкулиты — большая и неоднородная группа за$
болеваний сосудов воспалительного характера с
поражением сосудов разного анатомического стро$
ения и калибра и с вторичными патологическими
изменениями различных органов и тканей. Наря$
ду с термином «васкулит» реже используют экви$
валентный ему термин «ангиит».

Васкулиты подразделяют на первичные, или сис$
темные, и вторичные. Первичные васкулиты — са$
мостоятельные нозологические формы или синд$
ромы. Вторичные васкулиты возникают при
вовлечении сосудов в воспалительный процесс по
ходу развития других заболеваний — инфекций,
паразитарных инвазий, опухолей, интоксикаций
и прочих.

ÑÈÑÒÅÌÍÛÅ ÂÀÑÊÓËÈÒÛ

Клинико$морфологические проявления систем$
ных (первичных) васкулитов (М30–М31 Систем$
ные васкулиты) многообразны, что находит отра$
жение в большом количестве существующих
классификаций, основанных на разных критери$
ях — этиологии, патогенезе, нозологической при$
надлежности, клинической картине, характере
воспалительной реакции, морфологическом типе
и калибре поражённых сосудов, локализации про$
цесса.

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ

В клинической практике распространена класси$
фикация системных васкулитов, предложенная в
1997 г. Институтом ревматологии РАМН, которая
адаптирована к отечественным классификациям и
соотнесена с кодами Международной классифи$
кации болезней десятого пересмотра — МКБ$X.

МКБ

Системные васкулиты (М30–М31)

М30 Узелковый полиартериит и родственные состояния.

М30.0 Узелковый полиартериит.

М30.1 Полиартериит с поражением лёгких (синдром
Черджа–Стросс).

М30.2 Ювенильный полиартериит.

М30.3 Слизисто$кожно$лимфонодулярный синдром
(Кавасаки).

М30.8 Другие состояния, связанные с узелковым по$
лиартериитом: микроскопический полиангиит (поли$
артериит).

М31 Другие некротизирующие васкулиты.
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М31.3 Гранулематоз Вегенера, некротизирующий рес$
пираторный гранулематоз.

М31.4 Артериит Такаясу (неспецифический аорто$
артериит, синдром дуги аорты).

М31.4 Гигантоклеточный артериит с ревматической
полимиалгией.

М31.6 Другие гигантоклеточные артерииты.

М31.8 Другие уточнённые некротизирующие васку$
литы:

геморрагический васкулит (пурпура Шёнляйна–Ге$
ноха);

эссенциальная криоглобулинемическая пурпура;

облитерирующий тромбангиит;

болезнь Бехчета.

М31.9 Некротизирующие васкулиты неуточнённые:

полиангиитный перекрёстный (overlap) синдром;

кожный лейкоцитокластический васкулит.

Клинико$морфологическаяКлинико$морфологическаяКлинико$морфологическаяКлинико$морфологическаяКлинико$морфологическая классификацияклассификацияклассификацияклассификацияклассификация

Клинико$морфологическая классификация под$
разделяет системные васкулиты по следующим
четырём градациям.

I. С преимущественным поражением аорты и её круп$
ных ветвей и гигантоклеточной гранулематозной ре$
акцией: неспецифический аортоартериит (болезнь
Такаясу) и височный артериит (болезнь Хортона).

II. С преимущественным поражением артерий мелкого
и среднего калибра и деструктивно$продуктивной ре$
акцией: узелковый периартериит, аллергический гра$
нулематоз, системный некротизирующий васкулит,
гранулематоз Вегенера, слизисто$кожно$лимфоно$
дулярный синдром.

III. С преимущественным поражением артерий мелко$
го калибра: сосудов микроциркуляторного русла и
вен: облитерирующий тромбангиит (болезнь Бюрге$
ра).

IV. С поражением артерий различного калибра — сме$
шанная (неклассифицируемая) форма.

МорфологическаяМорфологическаяМорфологическаяМорфологическаяМорфологическая классификацияклассификацияклассификацияклассификацияклассификация

Морфологическая классификация системных
васкулитов основана на следующих критериях:
тип воспалительной реакции, глубина пораже$
ния сосудистой стенки, анатомическая принад$
лежность и калибр сосуда.

В зависимости от типа воспалительной реакции разли$
чают некротические (деструктивные), деструктивно$
продуктивные, продуктивные (в том числе грануле$
матозные) васкулиты.

В зависимости от глубины поражения сосудистой стен$
ки выделяют эндоваскулиты, мезоваскулиты, пери$
васкулиты, панваскулиты.

В зависимости от анатомической принадлежности и ка$
либра поражённых сосудов выделяют: аортиты (аор$
та и отходящие от неё крупные ветви), артерииты
(артерии мышечно$эластического и мышечного типа),
артериолиты и капилляриты (мелкие артерии и сосу$
ды микроциркуляторного русла), флебиты (вены).

ПППППАААААТТТТТООООО$$$$$ ИИИИИ МОРФОМОРФОМОРФОМОРФОМОРФОГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Пато$ и морфогенез преобладающего большин$
ства форм системных васкулитов связан с иммун$
ными механизмами и в значительной мере опре$
деляется структурными особенностями
сосудистой стенки. Эндотелиальная выстилка
представляет собой огромное рецепторное поле
для фиксации циркулирующих в крови Ig, комп$
лемента. Эндотелиоциты могут выступать в роли
антигенной мишени для цитотоксических АТ и
цитотоксических T$лимфоцитов. Повреждение
эндотелия сопровождается выбросом в кровь ко$
агулирующих факторов, «запускающих» систему
свёртывания крови, в результате чего развивается
тромбоз, проявляющийся картиной тромбоэндо$
васкулита. Нарушение целостности базального
слоя и эластического барьера способствует про$
никновению внутрь стенки из просвета сосудов
иммунных комплексов, компонентов плазмы,
фибрина, форменных элементов крови. В исходе
развиваются отёк сосудистой стенки, плазморра$
гия вплоть до фибриноида, лейкоцитарная реак$
ция — формируется картина экссудативного вос$
паления. Деструкция клеточных и неклеточных
элементов сосудистой стенки вследствие цито$
токсического воздействия комплемента, цитоки$
нов, лизосомных ферментов, свободнорадикаль$
ных перекисных соединений сопровождается
альтеративными процессами и некротическими
изменениями, в том числе фибриноидным некро$
зом, что проявляется деструктивными формами
васкулита. Пролиферация эндотелиальных кле$
ток, перицитов, клеток адвентициального слоя,
инфильтрация сосудистой стенки мононуклеар$
ными клетками являются выражением пролифе$
ративного воспаления и, соответственно, продук$
тивных форм васкулита. Инициальным звеном в
развитии некоторых форм васкулитов могут быть
vasa vasorum, откуда воспалительный процесс пе$
реходит на другие слои стенки.

Иммунопатологические процессы, лежащие в ос$
нове развития васкулитов, подразделяются на 2
основные группы — связанные с реакциями гу$
морального иммунитета, т.е. с гиперчувствитель$
ностью немедленного типа (ГНТ), и с реакция$
ми клеточного иммунитета, т.е.  с
гиперчувствительностью замедленного типа
(ГЗТ). Васкулиты, в основе которых лежат реак$
ции ГНТ, можно разделить по механизмам раз$
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вития на антительные и иммунокомплексные.
При антительных васкулитах цитотоксические
АТ взаимодействуют с компонентами сосудис$
той стенки, оказывая повреждающий эффект.
Это могут быть аутоантитела, АТ к внешним аген$
там или же перекрёстно реагирующие АТ. При$
мерами антительных васкулитов могут служить
болезнь Бюргера (облитерирующий тромбанги$
ит) с образованием АТ к эластическим мембра$
нам, болезнь Кавасаки с образованием АТ к эн$
дотелиальным клеткам, точнее к Аг ABH и MHC,
экспрессируемым эндотелиоцитами. К анти$
тельным васкулитам с антиэндотелиальной на$
правленностью относится трансплантационный
васкулит, развивающийся при реакции отторже$
ния трансплантата.

С эндотелием могут перекрёстно реагировать АТ
к разным Аг, среди них большое значение при$
дают АТ к фосфолипидам (АФЛ), реагирующим
с отрицательно заряженным фосфолипидом —
кардиолипином. Установлено, что давно извес$
тная ложноположительная реакция фон Вассер$
манна связана именно с АФЛ. АФЛ, вступая в
реакцию с Аг фосфолипидов свёртывающей сис$
темы крови, в частности с факторами свёртыва$
ния тромбоцитов, а также с мембранами эндоте$
лиальных клеток, способствуют процессу
тромбообразования. АФЛ играют большую роль
в патогенезе ряда системных васкулитов, сопро$
вождающихся тромбозами, — кожной формы
узелкового периартериита, артериита Такаясу,
пурпуры Шёнляйна–Геноха, болезни Бехчета,
лейкоцитокластического васкулита и др. Невос$
палительная тромботическая васкулопатия, свя$
занная с АФЛ, получила название антифосфо$
липидного или антикардиолипинового
синдрома.

Антифосфолипидный (антикардиолипиновый) синд$
ром (синдром Хьюза, OMIM 107320) описан в 1983 г.
английским ревматологом G. Hughes. Это невоспа$
лительная тромботическая васкулопатия, сопровож$
дающаяся венозными и/или артериальными тром$
бозами. Встречается в акушерской,
сердечно$сосудистой, гематологической, неврологи$
ческой, дерматологической практике. Характеризу$
ется появлением в крови АТ к фосфолипидам (конк$
ретно — к кардиолипину), перекрёстно реагирующих
с эндотелиальными клетками при посредничестве
аполипопротеина H (апоЛП H). Патогенетический
эффект АТ к фосфолипидам осуществляется за счёт
подавления активности антикоагулянтных белков
(белок C, антитромбин III, апоЛП H), нарушения
процесса фибринолиза, повреждения и активации эн$
дотелия, активации тромбоцитов, нейтрофилов, на$
рушения клиренса иммунных комплексов. Клини$
ческие проявления: тромбозы глубоких вен и
тромбофлебиты, тромбоэмболия лёгочной артерии,
синдром Бадда–Киари, синдром верхней и нижней
полой вены, инсульт, синдром Снеддона (церебро$

васкулярные нарушения, обусловленные тромбозом
мозговых сосудов), инфаркт миокарда, синдром дуги
аорты, мезентериальный тромбоз, асептический не$
кроз головки бедренной кости, хронические язвы го$
лени, тромбоцитопения, инфаркты плаценты с не$
вынашиванием беременности, Кумбс$положительная
гемолитическая анемия и др.

Другой разновидностью АТ, перекрёстно реаги$
рующих с эндотелием и играющих важную роль
в развитии васкулитов, являются АНЦА. Появ$
ление АНЦА у больных системными васкулита$
ми нередко сочетается с развитием некротизи$
рующего или экстракапиллярного
пролиферативного гломерулонефрита.

Иммунокомплексные васкулиты связаны с фиксацией
в стенке сосуда комплексов «Аг$АТ$комплемент», ко$
торые можно идентифицировать иммуногистохимичес$
кими методами. Примером таких васкулитов может слу$
жить васкулит при СКВ, ревматоидном артрите,
гломерулонефрите, криоглобулинемической пурпуре и
др. В стенке сосуда могут фиксироваться как ЦИК, так
и комплексы, формирующиеся непосредственно в со$
судистой ткани. Условиями осаждения иммунных ком$
плексов в стенке сосуда являются повышенная сосу$
дистая проницаемость, вызванная вазоактивными
аминами и инициируемая IgE, избыток Аг в составе ком$
плекса, что наблюдается при низких титрах АТ. Фик$
сации комплексов способствует фенестрированный тип
строения эндотелия, который встречается, например,
в почечных клубочках. Повреждающий эффект иммун$
ных комплексов связывают с активацией системы ком$
племента, сопровождающейся высвобождением хемо$
таксических факторов, ведущих к аттракции ПЯЛ.
Последние выделяют медиаторы воспаления — лизо$
сомные катионные белки, гидролитические фермен$
ты, свободнорадикальные перекисные соединения, что
и приводит к деструкции ткани.

Что касается антигенного компонента иммунных
комплексов, то здесь большое значение прида$
ётся вирусным Аг, в частности поверхностному
Аг вируса гепатита B (HBsAg). Последний выяв$
лен, например, у трети больных узелковым пе$
риартериитом. При системных васкулитах в со$
ставе иммунных комплексов выявляют также
белки вируса гепатита A, Т$клеточной лимфомы,
парвовируса, цитомегаловируса, вируса герпеса.

Васкулиты, связанные с реакциями ГЗТ, обусловлены
специфическим взаимодействием T$лимфоцитов с Аг
сосудистой стенки, в первую очередь, с эндотелиаль$
ными Аг. Ведущую роль при этом играют T$лимфоциты
субпопуляции CD4, с которыми связан эффект проли$
ферации Т$клеток, накопления цитотоксических лим$
фоцитов, стимуляции размножения B$клеток, тучных
клеток, повышение продукции ИЛ3, IgE, IgG

1
, усиле$

ние экспрессии Аг класса II MHC на B$клетках. Среди
многочисленных Аг, экспрессируемых эндотелиоцита$
ми (MHC, HLA, ABH, H4/H18, фактор VIII и др.), в
индукции реакций ГЗТ особое значение придаётся Аг
класса I HLA (DR, DP, DQ), экспрессия которых инду$
цируется медиаторами Т$лимфоцитов. Эти Аг стиму$
лируют пролиферацию Т$клеток и реагируют с Т$хел$
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перами, что ведёт к высвобождению медиаторов ГЗТ —
ИЛ, ИФН, ФНО, повреждению эндотелия с выделе$
нием из него тромбопластина, простациклина, факто$
ра активации тромбоцитов. В сыворотке крови боль$
ных системными васкулитами определяют повышенное
содержание медиаторов ГЗТ, отражающих тяжесть за$
болевания. Диагностическое значение при системных
васкулитах имеет определение в крови фактора VIII
(фактора фон Виллебранда).

Реакции ГЗТ и ГНТ в патогенезе системных вас$
кулитов не развиваются изолированно; обычно
они сочетаются и трансформируются одна в дру$
гую. На разных стадиях заболевания речь идёт о
преобладании той или иной реакции.

МММММОРФОЛОГИОРФОЛОГИОРФОЛОГИОРФОЛОГИОРФОЛОГИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ

Морфологические проявления васкулита в ос$
новном соответствуют известным фазам воспа$
лительного процесса, и — в зависимости от пре$
обладания той или иной его фазы — выделяют
деструктивную, экссудативную и пролифератив$
ную формы васкулита, а также их смешанные ва$
рианты. Деструктивные формы характеризуют$
ся фибриноидным некрозом сосудистой стенки
с распадом клеточных элементов и лейкоцитар$
ной реакцией. Экссудативный васкулит выража$
ется признаками повышенной сосудистой про$
ницаемости, отёком сосудистой стенки,
плазморрагией, накоплением в стенке ШИК$$
положительного материала, выходом форменных
элементов крови в стенку сосуда и за её пределы.
Морфологическая верификация экссудативного
капиллярита при отсутствии альтеративного и
пролиферативного компонентов воспаления
затруднительна, так как в этом случае микроско$
пическая картина имеет те же характеристики,
что и обычная плазморрагия. В какой$то мере
здесь могут помочь ультраструктурные критерии
(которые тоже не абсолютны): отёк и набухание
эндотелиоцитов, усиление пиноцитоза, утолще$
ние базального слоя (рис. 9$15 на вклейке).

При пролиферативном васкулите преобладают
пролиферация клеточных элементов сосудистой
стенки (эндотелиоцитов, перицитов, адвенти$
циальных макрофагов) и её лимфоцитарно$мак$
рофагальная инфильтрация. Сосуды микроцир$
куляторного русла выглядят при этом как
клеточные тяжи без видимого сосудистого про$
света (рис. 9$16 на вклейке). Особо выделяют
гранулематозный васкулит — вариант пролифе$
ративного васкулита. Следует оговориться, что
при каждой морфологической форме васкулита
встречаются, как правило, все типы воспалитель$
ных реакций, и — в зависимости от преоблада$
ния того или иного типа — выделяют ту или

иную форму васкулита. Часто встречаются сме$
шанные формы васкулита (деструктивно$проли$
феративный, экссудативно$пролиферативный).
В зависимости от распространённости воспале$
ния в стенке сосуда выделяют эндо$, мезо$, пери$
и панваскулит. При вовлечении в воспалитель$
ный процесс интимы с деструкцией эндотелия
и присоединением тромбоза говорят о тромбо$
эндоваскулите. Морфологические варианты вас$
кулита отражают в значительной мере иммуно$
патологические механизмы, лежащие в основе их
развития. Деструктивные и экссудативные фор$
мы васкулита с фибриноидным некрозом сосу$
дистой стенки и лейкоцитарной реакцией явля$
ются выражением реакций ГНТ, а
преимущественно продуктивные формы — вы$
ражением реакций ГЗТ. Иммуногистохимичес$
ки это подтверждается идентификацией в стен$
ке сосудов соответствующих медиаторов и
компонентов иммунных реакций.

УУУУУЗЕЛКОВЫЙЗЕЛКОВЫЙЗЕЛКОВЫЙЗЕЛКОВЫЙЗЕЛКОВЫЙ ПОЛИАРТЕРИИТПОЛИАРТЕРИИТПОЛИАРТЕРИИТПОЛИАРТЕРИИТПОЛИАРТЕРИИТ

Узелковый полиартериит (узелковый периарте$
риит, узелковый панартериит, болезнь Кусс$ма$
уля–Майера; МКБ: M30.0 Узелковый полиарте$
риит) — деструктивный васкулит с
распространённым многоочаговым поражением
артерий среднего и мелкого калибра и артериол,
характеризующийся некрозом сосудистой стен$
ки. В литературе первоначально закрепился тер$
мин «узелковый периартериит», но он неточно
отражает сущность процесса, так как заболева$
ние сопровождается поражением всех оболочек
(панартериит) многих артерий (полиартериит),
так что термины «узелковый панартериит» и
«узелковый полиартериит» более правильные.
Последний используется чаще. Некоторые авто$
ры оспаривают нозологическую целостность
узелкового полиартериита, полагая, что это груп$
повое понятие, включающее в себя ряд форм ал$
лергических, или гиперсенситивных, васкули$
тов, и что правильнее говорить о синдроме
узелкового полиартериита. Встречается преиму$
щественно в возрасте от 20 до 60 лет и в 2–3 раза
чаще среди мужчин. Этиология точно не уста$
новлена. Заболевание рассматривают как гипе$
рергическую реакцию на различные внешние
бактериальные или вирусные Аг, химические ал$
лергены. Обсуждают роль аутоиммунных процес$
сов в патогенезе.

Поражаются чаще сосуды почек (80%), сердца
(70%), печени (65%) и ЖКТ (50%). Далее следу$
ют по частоте поджелудочная железа, попереч$
нополосатая мускулатура, периферические не$
рвы и ЦНС. Сосуды лёгких поражаются у одной

Text

Text
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трети больных. Характер поражений очаговый:
поражённые участки сосудов чередуются с непо$
ражёнными. Даже в очагах поражения может быть
патологически изменена лишь часть окружнос$
ти сосуда. Макроскопически изменения могут
быть не видны или проявляться серо$красными
узелками по ходу поражённого сосуда в виде чё$
ток или бусин. Изредка встречаются аневризма$
тические расширения сосудов или периваскуляр$
ные кровоизлияния. Частым следствием острого
васкулита является тромбоз сосуда. В зоне кро$
воснабжения поражённого сосуда развиваются
инфаркты, кровоизлияния, изъязвления, ише$
мическая атрофия. Гистологические изменения
претерпевают 5 последовательных стадий.

Первая стадия характеризуется мукоидным набухани$
ем и острым фибриноидным некрозом средней обо$
лочки с распространением процесса на интиму и де$
струкцией эндотелия. В этой стадии может отмечаться
слабо выраженная лейкоцитарная реакция.

Во второй стадии развивается интенсивная лейкоци$
тарная инфильтрация средней оболочки, преимуще$
ственно нейтрофильная, но с прогрессивным увели$
чением доли эозинофилов. Лейкоцитарный
инфильтрат распространяется на все оболочки сосу$
да, разрушает эластические мембраны и выходит за
пределы сосуда в периваскулярную ткань. В этой ста$
дии нередки тромбозы сосудов.

В третьей стадии лейкоцитарный инфильтрат замеща$
ется грануляционной тканью с наличием большого
количества лимфоцитов и плазматических клеток, с
выраженной фибробластической реакцией и с обра$
зованием узелков, которые иногда видны макроско$
пически. Тромботические массы организуются, и со$
суд превращается в фиброзный тяж.

4$я и 5$я стадии характеризуются исчезновением вос$
паления и процессами созревания соединительной
ткани. Патологический процесс в разных участках со$
судистого русла развивается асинхронно, поэтому все
стадии могут наблюдаться одновременно как в раз$
ных участках одного сосуда, так и в разных сосудах.

Клиническая картина заболевания многообраз$
на и зависит от локализации и стадии процесса.
Заболевание может протекать в острой, подо$
строй и хронической формах. Поражение почек
манифестирует гематурией, протеинурией, в слу$
чае инфаркта — болевым синдромом. Пораже$
ние кишечного тракта может сопровождаться
кровотечениями, иногда профузными вслед$
ствие изъязвлений слизистой оболочки. Выра$
жена мышечная и неврологическая симптомати$
ка. Причины смерти могут быть
разнообразными, среди них чаще встречаются
почечная или сердечная недостаточность, желу$
дочно$кишечное кровотечение.

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ ЧЧЧЧЧЕРДЖАЕРДЖАЕРДЖАЕРДЖАЕРДЖА–С–С–С–С–СТРОССТРОССТРОССТРОССТРОСС ИИИИИ БОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬ КККККАВАСАКИАВАСАКИАВАСАКИАВАСАКИАВАСАКИ

Близкими к узелковому полиартерииту заболе$
ваниями являются синдром Черджа–Стросс и
болезнь Кавасаки.

Кавасаки болезнь (МКБ: M30.3 Слизисто$кожный
лимфонодулярный синдром [Кавасаки]) — системный
васкулит с преимущественным поражением артерий
среднего калибра (коронарных артерий сердца, почеч$
ных), с частым образованием их аневризм, с генерали$
зованной лимфаденопатией и с поражением кожи и сли$
зистых оболочек. Болеют дети в возрасте от 2 мес до 5
лет, чаще мужского пола (в 1,8 раза).

Синдром Черджа–Стросс (МКБ: M30.1 Полиартериит
с поражением лёгких [Черджа–Стросс]) — некротизи$
рующий васкулит с воспалением сосудов мелкого и сред$
него калибра и образованием некротизирующих эози$
нофильных гранулём. Первично поражаются
респираторный тракт и ткань лёгких, затем вовлека$
ются другие органы (ЖКТ, сердце, кожа, нервная сис$
тема, почки). Характерны клинические признаки брон$
хиальной астмы, аллергии, системного васкулита.

Синдром Черджа–Стросс сопровождается
эозинофилией крови и образованием эозино$
фильных гранулём в тканях. Типично сочетание
с бронхиальной астмой. Поражение почек не со$
провождается прогрессирующим ухудшением
функций почек. АНЦА не обнаруживают.

ГГГГГранулематозранулематозранулематозранулематозранулематоз ВегенераВегенераВегенераВегенераВегенера (МКБ: M31.3 Гранулема$
тоз Вегенера, см. в главах 4 и 23).

НННННЕСПЕЦИФИЕСПЕЦИФИЕСПЕЦИФИЕСПЕЦИФИЕСПЕЦИФИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ АААААОРТОРТОРТОРТОРТОООООАРТЕРИИТАРТЕРИИТАРТЕРИИТАРТЕРИИТАРТЕРИИТ

Неспецифический аортоартериит (болезнь Та$
каясу, болезнь отсутствия пульса; МКБ: M31.4
Синдром дуги аорты [Такаясу]) — воспалитель$
но$аллергическое заболевание дуги аорты и её
ветвей. Более чем в 90% болеют женщины. Эти$
ология неизвестна. В основе заболевания лежит
фиброзное утолщение дуги аорты с сужением
(вплоть до полной облитерации) устий отходя$
щих от неё артериальных ветвей. Больше пора$
жён поперечный отрезок дуги. Гистологически
обнаруживают хроническое фиброзирующее вос$
паление, начинающееся с адвентиции. Vasa
vasorum сужены или полностью облитерирова$
ны, окружены мононуклеарным клеточным ин$
фильтратом. Мышечно$эластический слой ме$
дии замещается фиброзной тканью. Могут
наблюдаться гигантские клетки как реакция на
разрушающиеся эластические волокна. Клини$
чески характерны резкое ослабление пульса и
снижение АД на верхних конечностях, расстрой$
ства зрения, неврологическая симптоматика.
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ГГГГГИГИГИГИГИГАНТАНТАНТАНТАНТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙ АРТЕРИИТАРТЕРИИТАРТЕРИИТАРТЕРИИТАРТЕРИИТ

Гигантоклеточный артериит (височный артери$
ит, болезнь Хортона; МКБ: M31.5 Гигантокле$
точный артериит с ревматической полимиалги$
ей, M31.6 Другие гигантоклеточные артерииты;
OMIM 187360) — гранулематозный воспалитель$
ный процесс в височных, реже других краниаль$
ных артериях. Наблюдается в пожилом и стар$
ческом возрасте. При распространённой форме
болезни могут поражаться другие артерии (бры$
жеечные, коронарные, конечностей) или дуга
аорты (гигантоклеточный аортит). Заболевают
лица обоего пола, в основном старше 50 лет. Эти$
ология неизвестна. Ранние изменения характе$
ризуются разрушением внутренней эластической
мембраны с последующей гранулематозной кле$
точной реакцией. В грануляционной ткани пре$
обладают лимфоциты, макрофаги и гигантские
клетки инородных тел, содержащие фагоцити$
рованные фрагменты эластических волокон. В
исходе развивается фиброзное утолщение инти$
мы с резким сужением просвета сосуда. Могут
возникать тромбозы. Клинические проявления
могут быть острыми или хроническими, одно$
или двухсторонними. Они выражаются мигрене$
подобными болями, воспалением кожи головы
по ходу поражённого сосуда, иногда потерей зре$
ния из$за вовлечения сосудов сетчатки.

ОООООБЛИТЕРИРУЮЩИЙБЛИТЕРИРУЮЩИЙБЛИТЕРИРУЮЩИЙБЛИТЕРИРУЮЩИЙБЛИТЕРИРУЮЩИЙ ТРОМБАНГИИТТРОМБАНГИИТТРОМБАНГИИТТРОМБАНГИИТТРОМБАНГИИТ

Облитерирующий тромбангиит (болезнь Бюрге$
ра, болезнь Винивартера–Бюргера; МКБ: I73.1
Облитерирующий тромбангиит [болезнь Бюрге$
ра]) — сегментарное острое и хроническое вос$
паление артерий и вен конечностей, сопровож$
дающееся их тромбозом и последующим
склерозом с облитерацией просвета. Наблюда$
ется почти исключительно у мужчин, злоупот$
ребляющих курением. Начинается в возрасте 35
лет и ранее. Ремиссии и обострения заболева$
ния связаны с прекращением или возобновле$
нием курения соответственно. У многих боль$
ных облитерирующий тромбангиит сочетается с
мигрирующим тромбофлебитом. Этиология не$
известна, обсуждается причинная роль инфек$
ции. Поражаются артерии мелкого и среднего
калибра, редко крупного калибра. Характер по$
ражений сегментарный. Верхние и нижние ко$
нечности вовлекаются одинаково часто. Вслед за
поражением артерий вторично вовлекаются вены
и нервные стволы с развитием в них фиброза. В
артериях и венах часты тромбы, особенностью
которых является присутствие в них микроабс$
цессов, ограниченных слоем эпителиоидных
клеток и фибробластов с гигантскими клетками

Лангханса. При организации и реканализации
тромба микроабсцессы замещаются фиброзиру$
ющей грануляционной тканью. Полагают, что
воспалительный процесс первично начинается
в тромбе, а затем переходит на сосудистую стен$
ку. Из$за ремиттирующего течения заболевания
в различных участках сосудов одновременно на$
блюдаются разные стадии изменений. Некроз
сосудистой стенки не характерен. Внутренняя
эластическая мембрана не повреждается. Кли$
нически отмечаются признаки расстройств кро$
вообращения с болями в конечностях, переме$
жающейся хромотой. Тяжёлым осложнением
является гангрена.

ГГГГГЕМОРРАГИЕМОРРАГИЕМОРРАГИЕМОРРАГИЕМОРРАГИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ВАСКУЛИТВАСКУЛИТВАСКУЛИТВАСКУЛИТВАСКУЛИТ

Геморрагический васкулит (пурпура Шёнляйна–
Геноха, геморрагическая пурпура, аллергическая
пурпура, капилляротоксикоз; МКБ: D69.0 Ал$
лергическая пурпура) — васкулит с поражением
сосудов микроциркуляции (капилляров, венул,
артериол) кожи, суставов, ЖКТ, почек. Болеют
преимущественно дети младшего возраста. За$
болеванию часто предшествуют инфекции верх$
них дыхательных путей. Указывают на этиологи$
ческую роль ряда микроорганизмов
(стрептококки, микоплазма, иерсинии, легио$
неллы, вирусы Эпстайна–Барр, гепатита B, аде$
новирусы, цитомегаловирус, парвовирус B 19).
Провоцирующими факторами являются ЛС, пи$
щевая аллергия, укусы насекомых, переохлажде$
ние. В патогенезе ведущую роль играет осажде$
ние в стенке сосудов иммунных комплексов,
содержащих IgA и комплемент, что подтвержда$
ется иммунофлюоресцентной микроскопией.
Гистологически выявляют фибриноидный не$
кроз стенок сосудов микроциркуляторного рус$
ла с периваскулярной лейкоцитарной инфильт$
рацией. В почках развивается гломерулонефрит,
чаще очаговый сегментарный пролиферативный
или экстракапиллярный пролиферативный. Те$
чение может быть острым и хроническим с ре$
цидивами. Клинически характерны мелкоточеч$
ная геморрагическая сыпь, полиартралгии,
лихорадка, гематурия и протеинурия. Смертель$
ным осложнением может быть почечная недо$
статочность.

ÂÒÎÐÈ×ÍÛÅ ÂÀÑÊÓËÈÒÛ

Вторичные васкулиты не являются самостоя$
тельными нозологическими формами, а разви$
ваются по ходу других заболеваний — инфекци$
онных, инфекционно$аллергических,
ревматических, паразитарных, опухолевых, а
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также при воздействии химических агентов и
ЛС. Среди инфекционных заболеваний, сопро$
вождающихся васкулитами, следует назвать си$
филис, туберкулёз, риккетсиозы (в первую оче$
редь, сыпной тиф), скарлатину, сепсис, затяжной
септический эндокардит и другие. Как правило,
сопровождаются васкулитами ревматические
болезни: ревматизм, ревматоидный артрит,
СКВ, дерматомиозит, прогрессирующий систем$
ный склероз. Васкулиты нередко сопровождают
развитие опухолей, что проявляется так называ$
емым паранеопластическим синдромом. Этот
синдром чаще встречается при гемобластозах,
чем при солидных опухолях. Лекарственная те$
рапия может иметь последствием развитие вас$
кулитов.

Клинико$морфологические проявления вторич$
ных васкулитов очень многообразны. Они могут
развиваться в сосудах разной анатомической
принадлежности и разного калибра, начиная от
аорты и кончая капиллярами, поражать различ$
ные органы и ткани, проявляться многообраз$
ной симптоматикой и разной морфологической
картиной.

Îïóõîëè è îïóõîëåïîäîáíûå
îáðàçîâàíèÿ ñîñóäîâ

Опухоли, происходящие из сосудов, называют$
ся ангиомами. Опухоли из кровеносных сосудов
обозначаются как гемангиомы, из лимфатичес$
ких — лимфангиомы. 70% доброкачественных
ангиом существуют с рождения, растут медлен$
но в соответствии с ростом организма. Остаётся
дискуссионным вопрос, относятся ли они к ис$
тинными опухолям или же представляют собой
пороки развития. Другой спорный вопрос каса$
ется чётких критериев разграничения сосудис$
тых опухолей и пролиферативных сосудистых
реакций, развивающихся в ходе воспаления или
при сочетании с другими типами опухолей.

ТТТТТЕЛЕАНГИЭКТЕЛЕАНГИЭКТЕЛЕАНГИЭКТЕЛЕАНГИЭКТЕЛЕАНГИЭКТАААААЗИИЗИИЗИИЗИИЗИИ

Телеангиэктазии (МКБ: D21 Другие доброкаче$
ственные новообразования соединительной и
других мягких тканей) — сосудистые опухоли,
локализующиеся, как правило, в коже и слизис$
тых оболочках, состоящие из клубка капилля$
ров, венул и артериол, могут иметь врождённый
характер. Приобретённые телеангиэктазии мо$
гут развиваться при недостаточности кровооб$
ращения, радиационных поражениях. Частой
разновидностью телеангиэктазий являются так
называемые сосудистые звёздочки, или паукооб$

разные телеангиэктазии (spider teleangiectasia),
встречающиеся обычно на коже верхней поло$
вины туловища у больных циррозом печени,
иногда у беременных женщин, имеющие вид оча$
гов красного цвета размером 2–5 мм, состоящих
из тонких радиальных ответвлений, сходящихся
в центре. Гистологически телеангиэктазии пред$
ставлены расширенными сосудистыми полостя$
ми, выстланными эндотелием.

ГГГГГЕМАНГИОМЫЕМАНГИОМЫЕМАНГИОМЫЕМАНГИОМЫЕМАНГИОМЫ

Выделяют несколько типов гемангиом (МКБ:
D18.0 Гемангиома любой локализации).

КапиллярнаяКапиллярнаяКапиллярнаяКапиллярнаяКапиллярная гемангиомагемангиомагемангиомагемангиомагемангиома состоит из дифференциро$
ванных капилляров. Встречается в основном в коже,
подкожной ткани и слизистых оболочках полости рта
и губ, может встречаться во внутренних органах. Раз$
меры варьируют от нескольких миллиметров до не$
скольких сантиметров. Внешне имеет вид красного
пятна с синюшным оттенком, слегка возвышается
над кожей. Покровный эпителий обычно интактен,
но может изъязвляться. Иногда может проявляться
крупными пятнами на коже, называемыми пятнами
портвейна (port$wine stains). Граница опухоли с окру$
жающими тканями чёткая, но без капсулы. Гистоло$
гически опухоль представлена плотно расположен$
ными тонкостенными капиллярами, разделёнными
слабо развитой соединительнотканной стромой. По$
лости выстланы нормальными эндотелиоцитами и
обычно заполнены элементами крови, иногда орга$
низующимися тромботическими массами. Осложне$
ния: могут встречаться изъязвления покровного эпи$
телия, инфицирование ткани или её кровоточивость.

КавернознаяКавернознаяКавернознаяКавернознаяКавернозная гемангиомагемангиомагемангиомагемангиомагемангиома состоит из крупных кавер$
нозных сосудистых полостей, иногда в сочетании с
капиллярными структурами. В этих случаях трудно
провести различие между капиллярной и каверноз$
ной гемангиомой; диагноз ставят по преобладанию
того или иного сосудистого компонента. Встречает$
ся в коже, слизистых оболочках и внутренних орга$
нах, чаще в печени. Редкая форма — синдром Хип$
пеля–Линдау. Внешне кавернозная гемангиома имеет
вид мягкой губчатой синюшно$красной ткани диа$
метром 1–2 см. Гистологически — крупные сосудис$
тые полости, выстланные эндотелием, разделённые
тонкими прослойками соединительной ткани. При
локализации в головном мозге кавернозные геман$
гиомы могут быть источником кровоизлияний.

Хиппеля–Линдау синдром — врождённые и наслед$
ственные (ℜ ) кавернозные гемангиомы мозжечка
или ствола мозга в сочетании с кавернозными ге$
мангиомами сетчатки глаза (факоматоз), печени,
поджелудочной железы (см. подробнее «Болезнь
Линдау»).

ГГГГГемангиоэндотелиомаемангиоэндотелиомаемангиоэндотелиомаемангиоэндотелиомаемангиоэндотелиома — разновидность капиллярной
гемангиомы, состоящей из солидных масс пролифе$
рирующих эндотелиальных клеток, среди которых
лишь небольшое число функционирующих сосудов.
Встречается в молодом возрасте. Проявляет призна$
ки инвазивного роста.
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СклерозирующаяСклерозирующаяСклерозирующаяСклерозирующаяСклерозирующая гемангиомагемангиомагемангиомагемангиомагемангиома (дерматофиброма, гис$
тиоцитома, ксантофиброма) — сосудистая опухоль с
избыточным содержанием фиброзной стромы и с вы$
раженной пролиферацией эндотелиоцитов. Поража$
ет кожу, слизистые оболочки и внутренние органы.
Макроскопически может иметь желтоватый и корич$
неватый оттенок. Гистологически сосуды в составе
опухоли плохо различимы, так как большинство их
облитерировано. Встречаются скопления гемосиде$
рина как результат старых кровоизлияний. Могут
встречаться гигантские клетки инородных тел. Ха$
рактерно присутствие единичных липофагов или их
скоплений. Края опухоли чёткие. Ткань опухоли мо$
жет формировать выросты в окружающие ткани.
Вторично опухоль может изъязвляться, инфициро$
ваться и кровоточить.

ГГГГГеммагемангиомаеммагемангиомаеммагемангиомаеммагемангиомаеммагемангиома — разновидность капиллярной ге$
мангиомы, состоящая из незрелых капилляров типа
сосудистых почек, что придаёт ей сходство с грану$
ляционной тканью.

ЛЛЛЛЛИМФИМФИМФИМФИМФАНГИОАНГИОАНГИОАНГИОАНГИОМЫМЫМЫМЫМЫ

Лимфангиомы (МКБ: D18.1 Лимфангиома лю$
бой локализации) — опухоли, происходящие из
лимфатических сосудов. Выделяют 3 их разно$
видности — простые, или капиллярные, кавер$
нозные и кистозные (гигромы). Капиллярный и
кавернозный типы соответствуют одноимённым
гемангиомным опухолям, отличаясь от них от$
сутствием эритроцитов и наличием лимфоидных
фолликулов и лимфоцитов. Кистозный тип
встречается в области шеи и подмышечной впа$
дины, происходит из эмбриональных закладок,
представляет собой многоочаговую кистозную
опухоль, размеры которой могут достигать 15 см.
На разрезе — мягкая губчатая розовая ткань,
пропитанная светлой жидкостью. Кистозные по$
лости выстланы эндотелием, заполнены лимфой,
стенки состоят из соединительной ткани с лим$
фоидными скоплениями, иногда с включения$
ми жировой ткани и ГМК. Опухоль может да$
вать выросты в окружающую ткань.

ГГГГГЛЛЛЛЛОООООМУМУМУМУМУССССС$$$$$АНГИОАНГИОАНГИОАНГИОАНГИОМАМАМАМАМА

Гломус$ангиома (гломусная опухоль, ангиомио$
неврома, опухоль Барре–Массона; МКБ: D18 Ге$
мангиома и лимфангиома любой локализации,
МКБ: D18.0 Гемангиома любой локализации) —
опухоль, исходящая из артериовенозных анас$
томозов гломусного типа, которые локализуют$
ся в коже, представляют собой нейромиоарте$
риальные рецепторы, участвующие в
терморегуляции. Поражаются конечности, пре$
имущественно дистальные фаланги пальцев ки$
стей и стоп, в частности подногтевое простран$
ство. Размеры 0,3–1 см. Цвет синюшно$красный.
Клинически характерны болевая симптоматика,

иногда вазомоторные нарушения. Гистологичес$
ки определяются 2 компонента: ветвящиеся со$
судистые каналы, разделённые соединительнот$
канной стромой, и скопления в строме
специализированных гломусных клеток. После$
дние округлой или полигональной формы, на$
поминают эпителиальные клетки, иногда име$
ют вытянутую форму, напоминая ГМК.

ГГГГГЕМАНГИОПЕРИЦИТЕМАНГИОПЕРИЦИТЕМАНГИОПЕРИЦИТЕМАНГИОПЕРИЦИТЕМАНГИОПЕРИЦИТОООООМАМАМАМАМА

Гемангиоперицитома (МКБ: D21 Другие добро$
качественные новообразования соединительной
и других мягких тканей) — опухоль, состоящая из
капилляров, выстланных эндотелием и окружённых
скоплениями округлых и удлинённых клеток, про$
изводных перицитов. Гистологически опухоль на$
поминает гемангиоэндотелиому, но при импрегна$
ции серебром видно, что клетки, окружающие
сосуды, расположены кнаружи от базальной мемб$
раны. Опухоль способна к инвазивному росту и ме$
тастазированию, хотя и считается доброкачествен$
ной.

АААААНГИОСАРКОМАНГИОСАРКОМАНГИОСАРКОМАНГИОСАРКОМАНГИОСАРКОМА

Ангиосаркома (МКБ: C49 Злокачественное ново$
образование других типов соединительной и мяг$
ких тканей) — редкая злокачественная сосудистая
опухоль, состоящая из анаплазированных ати$
пичных эндотелиоцитов. Поражает разные орга$
ны, кожу, мягкие ткани. Течёт агрессивно, быстро,
с инвазивным ростом и гематогенными метастаза$
ми. Макроскопически имеет вид серо$белой мяси$
стой ткани, иногда с участками распада и кровоиз$
лияний. Может достигать размера 15–20 см.
Границы нечёткие. Гистологически может быть раз$
ная степень дифференцировки — от наличия сосу$
дов с анаплазированными эндотелиоцитами до не$
дифференцированной ткани без различимых
сосудов и с резким атипизмом клеток. Для диффе$
ренциальной диагностики с фибросаркомами и
лейомиосаркомами используют иммуногистохи$
мическое определение десмина как маркёра сосу$
дистой опухоли. Полезна также окраска фосфор$
новольфрамовокислым гематоксилином, при
которой в ангиосаркоме отсутствуют фибриллы,
характерные для фибро$ и лейомиосаркомы.

ПППППИОГЕННАЯИОГЕННАЯИОГЕННАЯИОГЕННАЯИОГЕННАЯ ГРАНУЛГРАНУЛГРАНУЛГРАНУЛГРАНУЛЕЕЕЕЕМАМАМАМАМА

Пиогенная гранулёма (ботриомикома, телеанги$
эктатическая гранулёма; МКБ: L98.0 Пиогенная
гранулёма) — доброкачественное опухолеподоб$
ное образование, состоящее из богатой сосудами
грануляционной ткани. Чаще встречается в коже.
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Имеет вид выбухающего, часто на ножке краснова$
того узла размером от 0,5 см до 1–2 см. Формирова$
нию гранулёмы обычно предшествует травма. Ха$
рактеризуется быстрым ростом (в течение недели),
из$за чего клинически возникает подозрение на
саркому или меланому. Удаление новообразования

приводит к излечению. Гистологически определя$
ют множество новообразованных капилляров с про$
лиферацией эндотелия и с воспалительным инфиль$
тратом, часто содержащим нейтрофильные
лейкоциты. Покровный эпителий часто изъязвлён,
а в области перешейка опухоли утолщён в виде во$
ротника.
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Е.А. КоганЕ.А. КоганЕ.А. КоганЕ.А. КоганЕ.А. Коган

БОЛЕЗНИ ОРГАНОВ
ДЫХАНИЯ

Болезни органов дыхания относятся к распространённым заболевани�
ям человека, для них характерны высокие показатели летальности. Па�
тологический процесс, развивающийся на территории лёгких, оказы�
вает системное действие на организм, поскольку нарушается как
респираторная, так и метаболическая функция лёгких. В результате раз�
вивается дыхательная гипоксия, что вызывает дистрофические, атро�
фические и склеротические процессы во многих внутренних органах.
Лёгкие выполняют и нереспираторные (метаболические, фармаколо�
гические) функции, связанные с инактивацией ангиотензинпревраща�
ющего фермента, адреналина, норадреналина, серотонина, гистамина,
брадикинина, Пг, утилизацией липидов, генерацией и инактивацией
активных форм кислорода.

Нарушения функций лёгких, когда изменяется газовый состав артери�
альной крови или его сохранение в пределах физиологической нормы
требует максимального напряжения компенсаторных механизмов, оп�
ределяются как дыхательная недостаточность.

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÔÓÍÊÖÈÈ ÂÍÅØÍÅÃÎ ÄÛÕÀÍÈß*

Нарушения функций системы внешнего дыхания включают нарушение
альвеолярной вентиляции, уменьшение объёма перфузии лёгких, нару�
шение вентиляционно�перфузионных отношений, снижение диффу�
зионной способности лёгких.

НННННАРУШЕНИЯАРУШЕНИЯАРУШЕНИЯАРУШЕНИЯАРУШЕНИЯ АЛЬВЕОЛЯРНОЙАЛЬВЕОЛЯРНОЙАЛЬВЕОЛЯРНОЙАЛЬВЕОЛЯРНОЙАЛЬВЕОЛЯРНОЙ ВЕНТИЛЯЦИИВЕНТИЛЯЦИИВЕНТИЛЯЦИИВЕНТИЛЯЦИИВЕНТИЛЯЦИИ

Эти нарушения проявляются гиповентиляцией обструктивного и рест�
риктивного типов. Причинами обструктивной гиповентиляции могут
быть закрытие просвета воздухоносных путей (инородным телом, кро�
вью, слизью и экссудатом при воспалении), их спазм (бронхиальная
астма), сдавление (опухолью, рубцом, окружающей тканью при отёке).
Для обструктивной гиповентиляции характерно уменьшение скорости
выдоха, что выражается уменьшением отношения объёма форсирован�
ного выдоха за первую секунду к форсированной жизненной ёмкости
лёгких (индекс Тиффно), а также форсированного экспираторного по�
тока (ФЭП) между 25% и 75% форсированной жизненной ёмкости лёг�
ких (ФЭП

25%–75%
). Общая ёмкость лёгких остаётся в пределах нормы или

возрастает за счёт остаточного объёма. Последнее у пациента с обструк�
тивной патологией объясняется избыточным напряжением мускулату�
ры, обеспечивающей выдох. При этом во время выполнения форси�
рованного выдоха в грудной полости создаётся повышенное

* Автор раздела «Нарушения функции внешнего дыхания» — С.В. Пирожков.
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давление, передающееся на стенки воздухонос�
ных путей. В результате воздух в лёгких задер�
живается из�за сдавливания мелких бронхиол в
более ранние фазы выдоха.

При рестриктивной гиповентиляции нарушено
расправление лёгких. В зависимости от лока�
лизации патологического процесса рестриктив�
ная гиповентиляция бывает лёгочной и внелё�
гочной. Первый тип обусловлен уменьшением
растяжимости ткани лёгких. Он встречается при
пневмониях, пневмофиброзе, ателектазе и дру�
гих заболеваниях, сопровождающихся диффуз�
ным отложением коллагена в межальвеолярном
и перибронхиальном пространствах. Внелёгоч�
ная рестриктивная гиповентиляция связана с
нарушением вдоха из�за слабости дыхательной
мускулатуры, ригидности суставно�связочного
аппарата грудной стенки или сдавления груд�
ной клетки.

Для всех типов рестриктивной гиповентиляции
характерно уменьшение общего объёма и жиз�
ненной ёмкости лёгких. Глубина вдохов огра�
ничена, а частота дыхания возрастает за счёт
преимущественного укорочения выдоха (повер�
хностное дыхание). Остаточный объём лёгких
обычно уменьшен при лёгочном типе и мало
изменяется при внелёгочной рестриктивной
гиповентиляции.

Гиповентиляционные состояния и апноэ воз�
никают также при нарушении регуляции дыха�
ния со стороны дыхательного центра в продол�
говатом мозге в связи с его повреждением,
дефицитом афферентной импульсации от хемо�
рецепторов для СО2 и О2, избыточной тормоз�
ной афферентацией от рецепторов слизистой
оболочки носоглотки (тригемино�вагусный
рефлекс), повреждением эфферентных путей
проведения импульсов к дыхательным мышцам.

УУУУУМЕНЬШЕНИЕМЕНЬШЕНИЕМЕНЬШЕНИЕМЕНЬШЕНИЕМЕНЬШЕНИЕ ОБЪОБЪОБЪОБЪОБЪЕЕЕЕЕМАМАМАМАМА ПЕРФУЗИИПЕРФУЗИИПЕРФУЗИИПЕРФУЗИИПЕРФУЗИИ ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕГКИХГКИХГКИХГКИХГКИХ

Сосуды лёгких обладают сравнительно тонкой
стенкой и оказывают слабое сопротивление
току крови. Давление крови в лёгочной артерии
составляет всего 15 мм рт.ст. В условиях пато�
логии сосудистое сопротивление в малом круге
может возрастать. Лёгочная гипертензия возни�
кает при тромбозе и пролиферации ГМК рези�
стивных сосудов, уменьшении pO

2
 в альвеоляр�

ном воздухе из�за спазма артериол малого круга
(рефлекс Эйлера–Лильестранда), недостаточно�
сти левого сердца, вызывающего венозный зас�
той в лёгких.

Нарушение газообменной функции лёгких из�
за гипотензии малого круга кровообращения
бывают при гиповолемических состояниях,
шоке, коллапсе.

НННННАРУШЕНИЕАРУШЕНИЕАРУШЕНИЕАРУШЕНИЕАРУШЕНИЕ ВЕНТИЛЯЦИОННОВЕНТИЛЯЦИОННОВЕНТИЛЯЦИОННОВЕНТИЛЯЦИОННОВЕНТИЛЯЦИОННО�����ПЕРФУЗИОННЫХПЕРФУЗИОННЫХПЕРФУЗИОННЫХПЕРФУЗИОННЫХПЕРФУЗИОННЫХ

ОТНОШЕНИЙОТНОШЕНИЙОТНОШЕНИЙОТНОШЕНИЙОТНОШЕНИЙ

Отношение объёма вентиляции к объёму пер�
фузии в функциональной лёгочной единице
(ФЛЕ) может варьировать от 0 (вентиляция пол�
ностью отсутствует и ФЛЕ функционирует как
шунт) до бесконечности (ФЛЕ не перфузирует�
ся, создавая «мёртвое пространство»). В идеале
вентиляционно�перфузионное отношение (V/
Q) в ФЛЕ должно приближаться к 1, но в норме
оно несколько ниже (0,8–1,0), особенно в ба�
зальных отделах лёгких. Неравномерность V/Q
может внести существенный вклад в патогенез
гипоксемии при лёгочных заболеваниях. В лёг�
ких больных с хронической формой бронхиаль�
ной астмы существенная часть кровотока идёт
к плохо вентилируемым участкам со значения�
ми V/Q, близкими 0,1. При центрилобулярной
эмфиземе деструкции и расширению подверга�
ются проксимальные части ацинуса, в основном
респираторные бронхиолы. В них практически
отсутствуют капилляры, но они вентилируют�
ся, обусловливая значительное увеличение по�
казателя V/Q. В дистальной части ацинуса груп�
пируются мелкие альвеолы, содержащие
нормально функционирующие капилляры.
Вследствие слабой вентиляции отношение V/Q
в этом участке может приближаться к нулю.

СССССНИЖЕНИЕНИЖЕНИЕНИЖЕНИЕНИЖЕНИЕНИЖЕНИЕ ДИФФУЗИОННОЙДИФФУЗИОННОЙДИФФУЗИОННОЙДИФФУЗИОННОЙДИФФУЗИОННОЙ СПОСОБНОСТИСПОСОБНОСТИСПОСОБНОСТИСПОСОБНОСТИСПОСОБНОСТИ ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕГКИХГКИХГКИХГКИХГКИХ

Кислород и углекислый газ диффундируют че�
рез аэрогематический барьер, образуемый эпи�
телием альвеол, эндотелием капилляров, их ба�
зальными мембранами и находящимся между
ними интерстицием. Диффузия О

2
 и СО

2
 идёт в

разных направлениях по градиенту концентра�
ции газов, причём диффузионная способность
лёгких для СО

2
 примерно в 20 раз выше, чем

для О
2
. В норме обмен газов между альвеолами

и кровью завершается быстро, когда эритроцит
проходит одну треть своего пути в капиллярном
русле лёгких. В связи с этим изменения в струк�
туре и проницаемости аэрогематического барь�
ера редко приводят к нарушению диффузии га�
зов, сопровождающемуся гипоксемией в покое.
При сокращении транзитного времени эритро�
цитов в лёгочных капиллярах (например, при



Áîëåçíè îðãàíîâ äûõàíèÿ ✧ 257257257257257

физической нагрузке) ограничения диффузии
могут способствовать развитию гипоксемии.

Снижение диффузионной способности лёгких
наблюдается при пневмокониозах (силикоз, ас�
бестоз, антракоз), вызываемых осаждением
промышленной пыли на поверхности альвеол,
и других заболеваниях, характеризующихся
фиброзом интерстициального пространства
(диффузный фиброзирующий альвеолит, сарко�
идоз). При отёке лёгких диффузионный путь
кислорода удлиняется вследствие появления
жидкости на поверхности альвеол и увеличения
толщины интерстициального слоя. При брон�
хообструктивных заболеваниях уменьшается
общая поверхность газообмена.

ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÅ ÀÍÎÌÀËÈÈ

ВрождённыеВрождённыеВрождённыеВрождённыеВрождённые кистыкистыкистыкистыкисты лёгкоголёгкоголёгкоголёгкоголёгкого (МКБ: Q33.0 Врож�
дённая киста лёгкого) развиваются вследствие
отделения фрагментов от первичной кишки в
ходе эмбриогенеза. Наиболее частым вариантом
являются бронхогенные кисты, выстланные
бронхиальным эпителием. Кисты осложняют�
ся развитием гнойного воспаления с формиро�
ванием абсцессов, а в случае деструктивных из�
менений тканей — пиотораксом,
пневмотораксом, а также лёгочным кровотече�
нием.

БронхолёгочнаяБронхолёгочнаяБронхолёгочнаяБронхолёгочнаяБронхолёгочная секвестрациясеквестрациясеквестрациясеквестрациясеквестрация (МКБ: Q33.2
Секвестрация лёгкого) — порок развития с фор�
мированием лёгочного сегмента, не связанного
с бронхиальным деревом и лёгочной артерией
и получающего артериальную кровь из аорты
или её ветвей. Выделяют экстралобарную и ин�
тралобарную секвестрацию. При экстралобар�
ной секвестрации аномальный лёгочный сег�
мент локализуется в средостении. Данная
патология обнаруживается, как правило, у но�
ворождённых и сочетается с другими пороками
развития. Интралобарная секвестрация харак�
терна для взрослых, выявляется как очаг внутри
лёгочной паренхимы, манифестирует себя по�
вторными инфекционными осложнениями.

ÀÒÅËÅÊÒÀÇÛ

Ателектаз (МКБ: J98.1 Лёгочный коллапс) —
патологический процесс, характеризующийся
обратимым неполным расправлением или кол�
лапсом части или целого лёгкого. Выделяют ре�
зорбционный, компрессионный и очаговый
ателектазы.

Резорбционный ателектаз возникает при полной об�
струкции бронхиального дерева при обструктивных
заболеваниях лёгких, аспирации инородного тела,
опухолевом росте.

Компрессионный ателектаз возникает при коллапсе лё�
гочной ткани за счёт скопления жидкости (экссуда�
та, крови), воздуха (при пневмотораксе) в плевраль�
ной полости или сдавлении лёгкого растущей извне
опухолью.

Очаговый ателектаз развивается при дефиците сурфак�
танта, как это бывает при респираторном дистресс�
синдроме новорождённых.

Ñîñóäèñòàÿ ïàòîëîãèÿ
ëåãêèõ

Сосудистая патология лёгких встречается при
различных заболеваниях и описывается разно�
образными синдромами, такими как отёк лёгких,
РДСВ, синдром тромбоэмболии лёгочной арте�
рии, синдромы первичной и вторичной лёгоч�
ной гипертензии.

ОООООТТТТТЕЕЕЕЕККККК ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕГКИХГКИХГКИХГКИХГКИХ

Отёк лёгких (МКБ: J81 Лёгочный отёк) — синд�
ромное понятие — осложняет многие заболева�
ния лёгких, сердца и других органов. В ткани
отёчного лёгкого аккумулируется более 4–5 мл
жидкости на один грамм сухого вещества.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Отёк лёгких чаще всего развивается
вследствие двух групп причин: повышения гид�
ростатического давления в венозной части ма�
лого круга кровообращения (при острой левоже�
лудочковой недостаточности, митральном
стенозе, гиперволемии малого круга кровообра�
щения, обструкции лёгочных вен) или местного
повышения проницаемости капилляров межаль�
веолярной перегородки (при РДСВ). Кроме того,
отёк лёгких может развиваться при снижении он�
котического давления крови при нефротическом
синдроме, болезнях печени, энтеропатиях, со�
провождающихся гипоальбуминемией, а также
при отёке, вызванном обструкцией лимфатичес�
кого дренажа.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Механизм развития отёка лёгких свя�
зан с дисбалансом между четырьмя составляю�
щими: гидростатическим внутрикапиллярным
давлением, онкотическим давлением, сосудис�
то�тканевой проницаемостью и работой лимфа�
тического дренажа. При этом при развитии отё�
ка лёгких отмечается повышение показателей
одного или нескольких из первых трёх составля�
ющих и, напротив, снижение работы лимфати�
ческого дренажа.
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КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина отёка лёгких характеризу�
ется развитием одышки, ортопноэ, кашля, иног�
да с розовой, пенистого вида мокротой. При аус�
культации обнаруживается крепитация в
базальных отделах лёгкого. Функциональные
пробы демонстрируют снижение жизненной
ёмкости лёгких, гипоксемию, гиперкапнию. Ра�
диологически выявляется усиление сосудистого
рисунка с расширением сосудов и уровни жид�
кости в лёгких (линии Керли типа Б). Отёк лёг�
ких может разрешиться без каких�либо послед�
ствий. Нередко в исходе развивается
интерстициальный фиброз, а при хронизации
процесса — склероз и гемосидероз лёгких.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология отёка лёгких складывается из мик�
ро� и макроскопических проявлений. Макроско�
пически лёгкие красного цвета, тяжёлые и влаж�
ные. При надавливании с поверхности разреза
стекает пенистая красная жидкость. Микроско�
пически отёк лёгких имеет иные проявления (в
зависимости от стадии). В первую стадию отёч�
ная жидкость накапливается в интерстициаль�
ной ткани лёгкого, во вторую — в просвете аль�
веол, что становится возможным только при
разрушении плотных контактов между пневмо�
цитами при резком повышении давления интер�
стициальной отёчной жидкости. При прогрес�
сировании отёка в просвет альвеол выходят
эритроциты и другие клеточные элементы кро�
ви.

РРРРРЕСПИРЕСПИРЕСПИРЕСПИРЕСПИРАААААТТТТТОРНЫЙОРНЫЙОРНЫЙОРНЫЙОРНЫЙ ДИСТРЕССДИСТРЕССДИСТРЕССДИСТРЕССДИСТРЕСС�����СИНДРОСИНДРОСИНДРОСИНДРОСИНДРОМММММ ВЗРОСЛЫХВЗРОСЛЫХВЗРОСЛЫХВЗРОСЛЫХВЗРОСЛЫХ

Респираторный дистресс�синдром взрослых
(РДСВ; МКБ: J80 Синдром респираторного рас�
стройства [дистресса] у взрослого) известен под
разными названиями: шоковое лёгкое, диффуз�
ное повреждение альвеол, острое повреждение
альвеол, травматическое мокрое лёгкое. Клини�
ческая картина и морфологические изменения
при РДСВ аналогичны таковым при респиратор�
ном дистресс�синдроме новорождённых, что и
дало название данному страданию.

РДСВ может осложнять аспирирование желудоч�
ного содержимого, синдром ДВС, инфекцион�
ные заболевания лёгких (прежде всего, пневмо�
нии), различные виды шока — септического,
травматического, постгеморрагического, ожого�
вого, а также вдыхание токсических веществ, в
том числе избыточных количеств кислорода,
передозировку наркотических средств, операции
на сердце с экстракорпоральным кровообраще�
нием, радиационные воздействия. Более 60–65%
больных с РДСВ погибают. Особенно высока ле�
тальность в исходе РДСВ при аспирации желу�

дочного содержимого (93,8%), сепсисе (77,8%)
и при пневмониях (60%).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез иииии морфогенезморфогенезморфогенезморфогенезморфогенез РДСВ связан с повреж�
дением эндотелия капилляров и нередко пнев�
моцитов 1�го порядка в зоне аэрогематического
барьера и с развитием дыхательной недостаточ�
ности. В патогенезе ранних изменений при
РДСВ важную роль играют ПЯЛ (так, в экспери�
ментах удаётся уменьшить повреждение лёгоч�
ной ткани в условиях нейтропении). Патогене�
тическая роль активированных нейтрофилов
обусловлена генерацией ими многообразных
факторов: протеолитических лизосомальных
ферментов, свободных кислородных радикалов,
оксида азота, производных арахидоновой кисло�
ты (лейкотриенов и Пг), активирующих фосфо�
липазу А; PAF, приводящего к агрегации и сек�
вестрации тромбоцитов и продукции PDGF,
стимулирующего процессы склерозирования.
Поэтому не случайно у больных с РДСВ нередко
развивается тромбоцитопения, а в исходе — ин�
терстициальный фиброз лёгких.

При ряде состояний в патогенезе РДСВ на первое ме�
сто выходит генерация протеолитических ферментов,
свободных кислородных радикалов и оксида азота не
только нейтрофилами, но и альвеолярными макрофа�
гами и эндотелием альвеолярных капилляров (радиа�
ция, эндотоксиновый шок, интоксикации и др.).

СтадииСтадииСтадииСтадииСтадии. РДСВ протекает в 3 стадии: доклини�
ческую, острую и организации.

•  Доклиническая стадия характеризуется морфологи�
ческими признаками повреждения капилляров ме�
жальвеолярных перегородок.

•  Острая стадия развивается в течение первой недели
после действия повреждающего фактора. При этом
наблюдаются явления внутриальвеолярного и ин�
терстициального отёка, воспалительные изменения
с большим количеством ПЯЛ и фибрина как во внут�
риальвеолярном экссудате, так и в тканевых инфиль�
тратах. Характерны также гиалиновые мембраны, ате�
лектаз.

•  Процессы, происходящие на стадии организации эк�
ссудата и пролиферации пневмоцитов 2�го порядка,
приводят к интерстициальному фиброзу. Процессы
организации начинаются со 2–3�го дня заболева�
ния.

Клинически РДСВ характеризуется рефрактер�
ной гипоксемией, не поддающейся коррекции
путём увеличения оксигенации дыхательной
смеси; уменьшением жизненной ёмкости лёгких;
неизменённым внутрикапиллярным и онкоти�
ческим давлением; радиологическими симпто�
мами отёка лёгких. При прогрессировании РДСВ
развивается интерстициальный фиброз лёгких.
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Смерть наступает от лёгочно�сердечной недоста�
точности.

ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕГОГОГОГОГОЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ ГИПЕРТЕНЗИЯГИПЕРТЕНЗИЯГИПЕРТЕНЗИЯГИПЕРТЕНЗИЯГИПЕРТЕНЗИЯ

Синдром лёгочной гипертензии характеризует�
ся повышением давления в малом круге крово�
обращения с развитием гипертрофии правого
желудочка, а впоследствии и лёгочного сердца.
Синдром лёгочной гипертензии может быть пер�
вичным и вторичным.

•  Синдром первичной лёгочной гипертензии
(МКБ: I27.0 Первичная лёгочная гипертензия,
OMIM 178600, ген BMPR2, кодирующий ре�
цептор типа II морфогенетического белка кос�
ти, 2q33) встречается крайне редко, как пра�
вило, у детей и женщин в возрасте 20–40 лет и
имеет морфологию плексогенной лёгочной
артериопатии. Возможна и полигенная пато�
логия, не исключается и роль факторов внеш�
ней среды.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез синдрома первичной лёгочной гипертензии,
вероятно, является аутоиммунным, что доказывается
частым развитием плексогенной лёгочной артериопа�
тии у больных с доказанными аутоиммунными заболе�
ваниями (склеродермия, ревматоидный полиартериит,
зоб Хашимото, первичный билиарный цирроз печени
и др.), а также характерным развитием фибриноидно�
го некроза в стенках лёгочных артерий. Не исключает�
ся и роль гормонов в патогенезе плексогенной лёгоч�
ной артериопатии, что подтверждается развитием
данного заболевания у женщин репродуктивного воз�
раста, а также во время беременности и при длитель�
ном приёме пероральных контрацептивов. В 1970�х гг.
в Западной Европе были зарегистрированы случаи плек�
согенной лёгочной артериопатии у женщин, применяв�
ших в целях снижения массы тела аминорекс, по хими�
ческой формуле напоминающий адреналин. Нередко
диагноз синдрома первичной лёгочной гипертензии
ставят у пациентов с врождёнными пороками развития
лёгочной артерии и сердца.

МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические измененияизмененияизмененияизмененияизменения при синдроме первич�
ной лёгочной гипертензии характеризуются развитием
атеросклероза крупных ветвей лёгочной артерии, фиб�
розом и мышечной гипертрофией ветвей лёгочной ар�
терии среднего и малого калибра. При микроскопи�
ческом исследовании обнаруживается спектр
изменений, соответствующий разным стадиям прогрес�
сирования плексогенной лёгочной артериопатии в виде
мускуляризации лёгочной артерии, миграции тёмных
мышечных клеток в интиму, пролиферации клеток ин�
тимы и их трансформации в миофибробласты, форми�
рования плексогенных структур, дилатации (микроанев�
ризмы) и разрывов микроаневризм, развития
фибриноидного некроза.

•  Синдром вторичной лёгочной гипертензии
развивается в ходе хронических заболеваний
лёгких, а также при хронической левожелудоч�
ковой сердечной недостаточности и повторных
тромбоэмболиях лёгочной артерии. В лёгких

при этом развивается пневмосклероз, а при
застое венозной крови и лёгочных васкулитах
и эмболиях присоединяется и гемосидероз.
Представляет интерес развитие синдрома лё�
гочной гипертензии при хронических заболе�
ваниях печени, а также при хронических ви�
русных инфекциях.

ÈÍÔÅÊÖÈÎÍÍÛÅ
ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ËÅÃÊÈÕ

Условиями развития инфекционных заболева�
ний лёгких являются факторы, повреждающие
работу защитных механизмов лёгкого.

•  Лёгкие являются самой большой по площади (80 м2

при выдохе и 120 м2 при вдохе) мембраной, отделяю�
щей организм от внешней среды, через которую про�
исходят поступление в организм О

2
 и вывод СО

2
.

Именно поэтому лёгкие снабжены сложными защит�
ными системами, препятствующими проникновению
инфекционных и других повреждающих агентов в
лёгочную ткань, которая в норме остаётся стериль�
ной ниже уровня гортани.

•  Механизмы защиты бронхолёгочной системы дей�
ствуют на уровне проводящих и респираторных от�
делов лёгкого и осуществляются путём кондициони�
рования воздуха, механической очистки, эндоцитоза
бронхиальным эпителием, гуморальной неспецифи�
ческой защиты, клеточной неспецифической защи�
ты, иммунной специфической защиты.

††††† Кондиционирование воздуха связано с его обогре�
ванием или охлаждением, увлажнением в верхних
дыхательных путях и в крупных бронхах.

††††† Механическая очистка воздуха начинается с его
фильтрации при прохождении полости носа. При
этом происходит осаждение ингалированных час�
тиц на слизистых оболочках носа, трахеи и брон�
хов с последующим удалением их при чиханьи и
кашле. Осаждение частиц зависит от их диаметра.
Так, в носовой полости задерживаются частицы ди�
аметром более 50 мкм, трахее — 30–50 мкм, в брон�
хах — 10–30 мкм, в бронхиолах — 3–10 мкм, в аль�
веолах — 1–3 мкм. Частицы, диаметр которых
меньше 0,5 мкм, в лёгких практически не задержи�
ваются.

††††† Наиболее важную часть механической очистки воз�
духа от микроорганизмов и других повреждающих
агентов составляет мукоцилиарный клиренс, дей�
ствующий на уровне трахеи, бронхов и бронхиол.
Последний обеспечивается выработкой слизистого
секрета железами бронхов, бокаловидными клет�
ками и клетками Клара поверхностного эпителия, а
также биением ресничек мерцательных клеток. В
состав слизистого секрета, помимо слизи, входят
различные гликопротеины, протеазы, сурфактант,
IgA. Слизистый покров имеет толщину 5–7 мкм и
разделён на два слоя: на уровне ресничек он пред�
ставлен жидкой фазой (золем), что обеспечивает
благоприятные условия для их движения, на по�
верхности эпителия — плотной фазой (гелем). Фун�
кционирование мукоцилиарной системы связано с
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задержкой вдыхаемых частиц слизью с последую�
щим перемещением слизи за счёт биения ресничек
по направлению к гортани и удалением её при каш�
левом рефлексе.

Известно множество состояний, при которых про�
исходит повреждение мукоцилиарного клиренса,
способствующее развитию острых пневмоний: пер�
вичная цилиарная дискинезия (синдром Картагене�
ра), холодный или горячий воздух, наркотические пре�
параты, табачный дым, аллергены, медленно
реагирующий фактор анафилаксии SRS–A, ПгE

1
, ПгE

2

и лейкотриены (ускоряют биение ресничек).

•  Неспецифические защитные факторы секрета продуци�
руются преимущественно ПЯЛ и макрофагами, посто�
янно присутствующими в дыхательных путях, а также
серозными клетками желёз (ИФН, лизоцим, лактофер�
рин, протеазы, антипротеазы, секреторный Ig и др.).

•  Клеточные механизмы неспецифической защиты наи�
большее значение имеют в респираторных отделах
лёгочной ткани, где нет мукоцилиарной системы и
секрета, содержащего гуморальные факторы неспе�
цифической защиты. Важнейшими клетками этой
системы являются альвеолярный макрофаг, ПЯЛ, лаб�
роцит (тучная клетка) и эозинофил.

•  Иммунные механизмы специфической защиты брон�
хов и лёгочной паренхимы осуществляются лимфо�
идными и макрофагальными клетками бронхоассо�
циированной лимфоидной ткани и лимфатических
узлов. Особое значение имеет секреция IgA и IgG.
IgA в большом количестве содержится в секрете и
защищает лёгкие от вирусной инфекции, обеспечи�
вает агглютинацию бактерий и нейтрализацию их ток�
синов. IgG сыворотки и нижних отделов дыхатель�
ных путей агглютинирует и опсонизирует бактерии,
активирует комплемент, ускоряя хемотаксис грану�
лоцитов и макрофагов, нейтрализует бактериальные
токсины и вирусы, лизирует грамотрицательные бак�
терии.

Все перечисленные механизмы защиты обес�
печивают дренажную функцию бронхов, при
нарушении которой возникают благоприятные
условия для развития острых пневмоний.

Îñòðûå ïíåâìîíèè
Острые пневмонии — групповое понятие,
включающее в себя острые воспалительные
заболевания лёгких инфекционной природы
с различным патогенезом и клинико�морфо�
логическими проявлениями. Эти заболевания
характеризуются развитием острого воспале�
ния преимущественно в респираторных отде�
лах лёгких. В тех случаях, когда острое воспа�
ление распространяется преимущественно на
альвеолярную стенку с вторичным накопле�
нием экссудата в просветах альвеол, говорят
об интерстициальном воспалении лёгких и
обозначают его термином «острый пневмо�
нит».

ЭЭЭЭЭПИДЕМИОЛОГИЯПИДЕМИОЛОГИЯПИДЕМИОЛОГИЯПИДЕМИОЛОГИЯПИДЕМИОЛОГИЯ

Острые пневмонии — одни из самых распрост�
ранённых заболеваний с относительно высокой
смертностью среди новорождённых и стариков.
В России заболеваемость острыми пневмония�
ми за последние 25 лет мало изменилась, несмот�
ря на применение антибактериальной терапии,
и составляет для крупозной пневмонии 0,9%,
для других пневмоний — 14,5%. При пневмони�
ях отмечается относительно высокая леталь�
ность. В США острые пневмонии вместе с грип�
пом занимают 3�е место среди причин смерти и
обнаруживаются у 3% умерших.

Все острые пневмонии подразделяют на контагиозные
и внутрибольничные. Наиболее высокая заболевае�
мость регистрируется среди пациентов больниц (8,5%
госпитализированных), особенно в отделениях интен�
сивной терапии (13%) и химиотерапии опухолей (30%).
Внутрибольничные, или нозокомиальные, острые пнев�
монии определяются как пневмонии, развившиеся не
ранее чем через 48 ч после госпитализации пациента.
Они подразделяются на 2 группы: возникшие в первые
4 сут пребывания в больнице, а также более чем через
4 сут. Развитиe внутрибольничных пневмоний связано
с двумя факторами — проблемами в вентиляционной
системе больницы, а также с особой этиологией и из�
менённой реактивностью людей, страдающих другими
заболеваниями и нередко получающими иммуносуп�
рессивную и цитостатическую терапию. При внутри�
больничных острых пневмониях, как правило, речь идёт
об активации аутофлоры или о грамотрицательных
аэробных бактериях, полученных пациентом через ме�
дицинский персонал. Нередко при этом обнаружива�
ется смешанная флора.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

Основной этиологический фактор пневмоний —
Streptococcus pneumoniae, обнаруживаемый бо�
лее чем в 90% случаев заболеваний. Все 82 серо�
логических типа пневмококка могут вызывать
острые пневмонии. Среди взрослых 70% случаев
заболеваний связаны с типами 1, 3–5, 7, 8, 12, 14
и 19. У детей чаще обнаруживаются пневмокок�
ки типов 1, 6, 14, 16. Пнeвмококки типов 1, 2, 5,
7, 12, 14 весьма вирулентны и могут поражать
совершенно здоровых людей. Типы 4, 6, 10, 18,
19, 22, 23 менее вирулентны, проникают, как
правило, в ранее изменённые ткани, поэтому
чаще выявляются при острых пневмониях у ос�
лабленных пациентов и могут считаться оппор�
тунистическими инфекциями. Пневмонии, выз�
ванные пневмококком типа 3, обладают плохим
прогнозом. Следует также отметить, что пнев�
мококки могут стать причиной как кpупозной,
так и бронхопневмонии.

Пневмонии могут вызывать и другие микроорга�
низмы: клебсиеллы, синегнойная палочка, па�
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лочка Пфайффера, стрептококк, стафилококк,
кишечная палочка, протей, гемофильная палоч�
ка, а также смешанная флора.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Механизмы развития пневмоний различны. Из�
вестны 4 основных пути попадания микроорга�
низмов в лёгкие: воздушно�капельный, с вдыха�
емым воздухом, аспирация из носо� и
ротоглотки, гематогенный путь из отдалённых
очагов инфекции, контагиозный путь из сосед�
него инфицированного участка. При развитии
острых пневмоний наибольшее значение имеют
воздушно�капельный и аспирационный пути
проникновения инфекта, что сочетается с по�
вреждением барьерных систем лёгочной защи�
ты.

Вирусные частицы, как правило, способны про�
никать в респираторные отделы лёгкого, повреж�
дать пневмоциты 1�го порядка и альвеолярную
стенку, приводя к развитию интерстициального
воспаления с характерным мононуклеарным ин�
фильтратом и реакциями клеточного иммуните�
та. Напротив, гноеродные бактерии, повреждая
лёгочную паренхиму и обладая хемотаксическим
действием на лейкоциты, приводят к экссудатив�
ному воспалению со скоплением экссудата в по�
лостях альвеол, альвеолярных ходов, бронхиол.

ФакторыФакторыФакторыФакторыФакторы рискарискарискарискариска. Среди факторов риска острых
пневмоний выделяют инфекции верхних дыха�
тельных путей (прежде всего, вирусные), об�
струкцию бронхиального дерева, иммунодефи�
циты, алкоголь, курение, вдыхание токсических
веществ и пыли, травму, ранения, нарушения
лёгочной гемодинамики, послеоперационный
период, массивную инфузионную терапию, ста�
рость, злокачественные опухоли, переохлажде�
ние, стресс.

ÊËÀÑÑÈÔÈÊÀÖÈß ÎÑÒÐÛÕ ÏÍÅÂÌÎÍÈÉ

В отечественной пульмонологии применяют
классификацию [104а], базирующуюся на 7 ос�
новных критериях: этиологическом, патогенети�
ческом, клинико�морфологическом, нозологи�
ческом, распространённости процесса, степени
тяжести и характере течения. По патогенезу
пневмонии подразделяют на первичные и вто�
ричные.

Острая пневмония считается первичной при отсутствии
у человека какой�либо лёгочной патологии и заболе�
ваний других органов и систем, могущих осложнить�
ся пневмонией и способствующих её возникновению.
Яркими примерами первичных пневмоний являются

крупозная пневмония, микоплазменная пневмония,
болезнь легионеров.

Вторичные пневмонии развиваются у людей, страдаю�
щих хроническими заболеваниями бронхолёгочной
системы, а также соматическими или другими инфек�
ционными заболеваниями с локализацией первичного
аффекта вне лёгких. Вторичные пневмонии встреча�
ются значительно чаще первичных, имеют разнооб�
разную этиологию. Среди вторичных пневмоний
большой удельный вес занимают аспирационная, ги�
постатическая и послеоперационная пневмонии. Все
они развиваются за счёт активации аутоинфекции.
При аспирационной пневмонии на первом этапе раз�
вития имеет значение повреждение лёгочной парен�
химы кислотой желудочного содержимого. Гипоста�
тическая и послеоперационные пневмонии
развиваются на фоне нарушения мукоцилиарного
клиренса в бронхиальной системе и расстройств кро�
вообращения. В соответствии с нозологическим прин�
ципом острые пневмонии подразделяют на самосто�
ятельные заболевания — первичные острые
пневмонии, а также острые пневмонии, являющиеся
осложнениями других заболеваний — вторичные.

Согласно клинико�морфологическим особенно�
стям, острые пневмонии подразделяют на лобар�
ную (крупозную), бронхопневмонию (очаговую)
и острую интерстициальную (острый альвеолит).
Лобарная пневмония относится к контагиозным
инфекционно�аллергическим заболеваниям.
Бронхопневмония в подавляющем большинстве
случаев развивается как осложнение другой бо�
лезни, но существуют особые этиологические
варианты бронхопневмонии, которые могут рас�
сматриваться как самостоятельные болезни (на�
пример, болезнь легионеров), а также бронхоп�
невмонии новорождённых и стариков.

Острые интерстициальные пневмонии, или пневмони�
ты, встречаются при действии определённых возбуди�
телей — вирусов, микоплазм, риккетсий, хламидий и
пневмоцист. В литературе такие заболевания лёгких
обозначают также термином «атипические пневмонии»,
подчёркивающим, что данные острые инфекционные
заболевания лёгких отличаются от пневмоний не толь�
ко клиникой, но и требуют других методов лечения.
Они могут иметь вторичный характер (пневмоцисты)
или быть самостоятельной нозологической формой
(болезнь Хаммена–Рича, или идиопатический фибро�
зирующий альвеолит).

По распространённости острые пневмонии мо�
гут быть: одно� и двусторонние; ацинарные, ми�
лиарные, очагово�сливные, сегментарные, поли�
сегментарные долевые, тотальные.

По характеру течения: тяжёлые, средней тяжес�
ти, лёгкие; острые и затяжные. В клинической
литературе прошлых лет выделяли по клиничес�
кому течению так называемые атипичные пнев�
монии, которые фактически представлены ост�
рыми межуточными пневмониями.
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КодыКодыКодыКодыКоды МКБМКБМКБМКБМКБ

J10J10J10J10J10.00000 Грипп с пневмонией, вирус гриппа идентифици�
рован.

J11J11J11J11J11.00000 Грипп с пневмонией, вирус не идентифицирован.

J12J12J12J12J12 Вирусная пневмония, не классифицированная в
других рубриках, в том числе: J12.0 Аденовирусная
пневмония; J12.1 Пневмония, вызванная респиратор�
ным синцитиальным вирусом; J12.2 Пневмония, выз�
ванная вирусом парагриппа; J12.8 Другая вирусная
пневмония; J12.9 Вирусная пневмония неуточнённая.

J13J13J13J13J13 Пневмония, вызванная Streptococcus pneumoniae.

J14J14J14J14J14 Пневмония, вызванная Haemophilus influenzae (па�
лочкой Афанасьева–Пфайффера).

J15J15J15J15J15 Бактериальная пневмония, не классифицирован�
ная в других рубриках, в том числе бронхопневмо�
ния, вызванная другими, отличными от S. pneumoniae
и H. influenzae бактериями: J15.0 Пневмония, выз�
ванная Klebsiella pneumoniae; J15.1 Пневмония, выз�
ванная Pseudomonas — синегнойной палочкой; J15.2
Пневмония, вызванная стафилококком; J15.3 Пнев�
мония, вызванная стрептококком группы B; J15.4
Пневмония, вызванная другими стрептококками; J15.5
Пневмония, вызванная Escherichia coli; J15.6 Пнев�
мония, вызванная другими аэробными грамотрица�
тельными бактериями; J15.7 Пневмония, вызванная
Mycoplasma pneumoniae; J15.8 Другие бактериальные
пневмонии; J15.9 Бактериальная пневмония неуточ�
нённая.

J16J16J16J16J16 Пневмония, вызванная другими инфекционными
возбудителями, не классифицированная в других руб�
риках: J16.0 Пневмония, вызванная хламидиями; J16.8
Пневмония, вызванная другими уточнёнными инфек�
ционными возбудителями.

J17J17J17J17J17* Пневмония при болезнях, классифицированных в
других рубриках, в том числе: J17.0* Пневмония при
бактериальных болезнях, классифицированных в дру�
гих рубриках; J17.1* Пневмония при вирусных болез�
нях, классифицированных в других рубриках; J17.2*
Пневмония при микозах; J17.3* Пневмония при па�
разитарных болезнях; J17.8* Пневмония при других
болезнях, классифицированных в других рубриках.

J18J18J18J18J18 Пневмония без уточнения возбудителя, в том чис�
ле: J18.0 Бронхопневмония неуточнённая; J18.1 До�
левая пневмония неуточнённая; J18.2 Гипостатичес�
кая пневмония неуточнённая; J18.8 Другая
пневмония, возбудитель не уточнён; J18.9 Пневмо�
ния неуточнённая.

ËÎÁÀÐÍÀß ÏÍÅÂÌÎÍÈß

Лобарная пневмония — острое инфекционно�
аллергическое воспалительное заболевание лёг�
ких. Имеет несколько синонимов: долевая (ло�
барная), поскольку поражается одна или
несколько долей лёгкого; плевропневмония (в
связи с вовлечением висцеральной плевры пора�
жённой доли и развитием плеврита); фибриноз�
ная, крупозная, что отражает характер экссуда�
тивного воспаления в лёгких. Эту пневмонию

вызывают пневмококки типов 1, 2, 3, реже клеб�
сиеллы. Заражение происходит, как правило, от
больного или носителя. Заболевают люди в воз�
расте около 30 лет и старше 50, не имеющие им�
мунитета к названным вирулентным штаммам
пневмококка. Путь заражения — воздушно�ка�
пельный. Распространению бактерий благопри�
ятствуют опьянение, охлаждение, наркоз, вды�
хание токсичных ядов и пыли. Даже несмотря на
антибиотикотерапию, летальность составляет
около 3%.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез крупознойкрупознойкрупознойкрупознойкрупозной пневмониипневмониипневмониипневмониипневмонии объясняют
развитием реакции ГНТ на территории респи�
раторных отделов лёгкого, включающих альве�
олы и альвеолярные ходы. Существуют две точ�
ки зрения о ранних этапах патогенеза
крупозной пневмонии.

•  Согласно первой, пневмококки попадают в верхние
дыхательные пути и вызывают сенсибилизацию
макроорганизма. При действии разрешающих фак�
торов (переохлаждение и др.) происходит аспира�
ция возбудителя в альвеолы и завязывается гипе�
рергическая реакция с развитием крупозной
пневмонии.

•  Согласно второй точке зрения, возбудитель из но�
соглотки проникает в лёгочную паренхиму, где за�
вязываются иммунные реакции, а затем в кровоток.
Наступает стадия бактериемии. При повторном по�
падании пневмококков с кровью в лёгких происхо�
дит их взаимодействие с АТ, компонентами компле�
мента. Происходит иммунокомплексное
повреждение микроциркуляторного русла альвеол
с характерной экссудативной тканевой реакцией. В
начальной стадии заболевания развивается выра�
женная экссудация. Немаловажную роль в этом иг�
рают гемолизины, гиалуронидаза и лейкоцидин, вы�
деляемые пневмококками и усиливающие
сосудистую проницаемость.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез крупознойкрупознойкрупознойкрупознойкрупозной пневмониипневмониипневмониипневмониипневмонии в классичес�
ком варианте состоит из 4 стадий: прилива
(воспалительного отёка), красного опеченения,
серого опеченения и разрешения.

СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия приливаприливаприливаприливаприлива продолжается 1�е сутки заболевания
и характеризуется резким полнокровием альвеолярных
капилляров, отёком интерстиция и накоплением жид�
кого экссудата, напоминающего отёчную жидкость, в
просветах альвеол. Экссудат образуется чрезвычайно
быстро и по альвеолярным ходам и порам Кона рас�
пространяется по территории целой доли. В экссудате
содержатся большое количество микробов, которые
здесь активно размножаются, а также единичные аль�
веолярные макрофаги и ПЯЛ. Морфологически карти�
на напоминает таковую при отёке лёгких. Поэтому боль�
шую помощь в диагностике этой стадии пневмонии
могут оказать методы, позволяющие выявить пневмо�
кокк (посевы, окраска мазков). Одновременно проис�
ходят отёк и воспалительные изменения в плевре, что в
клинике проявляется острейшими болями в боку на
стороне поражённой доли лёгкого. Характерным явля�
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ется поражение альвеол всей доли одновременно при
сохранении бронхов интактными. Этот микроскопи�
ческий признак сохраняется и при других стадиях забо�
левания. Макроскопически: изменения во время ста�
дии прилива характеризуются полнокровием и
уплотнением поражённой доли лёгкого.

СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия красногокрасногокрасногокрасногокрасного опечененияопечененияопечененияопечененияопеченения возникает на второй день
болезни, когда в экссудате появляются большое коли�
чество эритроцитов, единичные ПЯЛ, макрофаги, вы�
падает фибрин. Макроскопически поражённая доля
безвоздушная, плотная, красная, напоминает ткань пе�
чени (отсюда и произошло название этой стадии бо�
лезни). На утолщённой плевре отчётливо видны фиб�
ринозные наложения.

СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия серогосерогосерогосерогосерого опечененияопечененияопечененияопечененияопеченения занимает 4–6�й дни болез�
ни. В это время отмечаются спадение лёгочных капил�
ляров, концентрация в экссудате живых и погибших
ПЯЛ, макрофагов и фибрина. Гранулоциты в основном
осуществляют фагоцитоз опсонизированных пневмо�
кокков и лизис фибрина, а макрофаги — некротичес�
кого детрита (рис. 10�1 на вклейке). Макроскопически
поражённая доля увеличена в размерах, тяжёлая, плот�
ная, безвоздушная, на разрезе с зернистой поверхнос�
тью. Плевра утолщена, мутная, с фибринозными нало�
жениями.

СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия разрешенияразрешенияразрешенияразрешенияразрешения наступает на 9–11�й дни болезни.
Фибринозный экссудат подвергается расплавлению и
фагоцитозу под влиянием протеолитических фермен�
тов гранулоцитов и макрофагов. Экссудат элиминиру�
ется по лимфатическим дренажам лёгкого и отделяется
с мокротой. Фибринозные наложения на плевре расса�
сываются. Морфологические изменения обычно не�
сколько запаздывают по сравнению с клиническими
проявлениями заболевания и могут быть обнаружены в
течение нескольких недель после клинического выз�
доровления.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения крупознойкрупознойкрупознойкрупознойкрупозной пневмониипневмониипневмониипневмониипневмонии подразделя�
ют на лёгочные и внелёгочные.

ЛёгочныеЛёгочныеЛёгочныеЛёгочныеЛёгочные осложнения:осложнения:осложнения:осложнения:осложнения:

•  карнификация лёгкого (от лат. carno — мясо) — орга�
низация экссудата — развивается обычно вследствие
недостаточности функции ПЯЛ и /или макрофагов
(рис. 10�2 на вклейке);

•  образование острого абсцесса или гангрены лёгкого
при чрезмерной активности ПЯЛ;

•  эмпиема плевры.

ВнелёгочныеВнелёгочныеВнелёгочныеВнелёгочныеВнелёгочные осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения

Внелёгочные осложнения связаны с возможностью
распространения инфекции по лимфогенным и кро�
веносным путям. Следует отметить, что бактерие�
мия при крупозной пневмонии регистрируется в 30%
случаев. При лимфогенной генерализации возни�
кают гнойный медиастинит и перикардит, при гема�
тогенной — метастатические абсцессы в головном
мозге, гнойный менингит, острый язвенный и по�
липозно�язвенный эндокардит (чаще трёхстворча�
того клапана), гнойный артрит, перитонит и др.

Патоморфоз крупозной пневмонии проявляется
снижением смертности, абортивными формами

заболевания и снижением частоты лёгочных и
внелёгочных осложнений. Смерть при крупозной
пневмонии наступает от острой лёгочно�сердеч�
ной недостаточности или гнойных осложнений.

ЛобарнаяЛобарнаяЛобарнаяЛобарнаяЛобарная фридлендеровскаяфридлендеровскаяфридлендеровскаяфридлендеровскаяфридлендеровская пневмонияпневмонияпневмонияпневмонияпневмония встре�
чается относительно редко (0,4–0,5% случаев
пневмоний). Может быть отнесена к внутриболь�
ничным инфекциям, так как в стационарах со�
ставляет 8–9,8% острых пневмоний. Заражение
происходит путём аспирации палочки Фридлен�
дера (Klebsiella pneumoniae) в верхние дыхатель�
ные пути. Нередко распространена среди алко�
голиков и новорождённых. Мужчины заболевают
в 5–7 раз чаще женщин, пожилые — чаще моло�
дых. Локализуется, как правило, в правой верх�
ней доле, но может быть и полилобарной. В от�
личие от крупозной пневмонии, вызванной
пневмококком, характерен некроз альвеолярных
перегородок с частым формированием абсцессов,
очагов карнификации и выраженного интерсти�
циального фиброза в исходе.

ÁÐÎÍÕÎÏÍÅÂÌÎÍÈß

Бронхопневмония, или очаговая пневмония, ха�
рактеризуется развитием в лёгочной паренхиме
очагов острого воспаления размерами от ацину�
са до сегмента, связанных с поражённой бронхи�
олой. Развитию заболевания предшествуют вос�
палительные процессы в бронхах, которые можно
обнаружить одновременно с очагами бронхопнев�
монии. Диагностируется у 2/3 больных, госпи�
тализированных по поводу острой пневмонии.
Этиология разнообразна. По патогенезу пневмо�
нии чаще бывают вторичными.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез бронхопневмониибронхопневмониибронхопневмониибронхопневмониибронхопневмонии связан с воздушно�
капельным распространением возбудителя, его
аспирацией из верхних дыхательных путей, а
также гематогенным и реже контактным путя�
ми.

Обязательным условием развития бронхопневмонии яв�
ляется нарушение дренажной функции бронхов, чему
могут способствовать переохлаждение, опьянение, нар�
коз и др. Нарушение дренажной функции бронхов спо�
собствует проникновению микроорганизмов в респи�
раторные отделы лёгкого — альвеолярные ходы,
альвеолы. При этом происходят первоначально пора�
жение бронхов, а затем воспалительный процесс, выз�
ванный микроорганизмами, с мелких бронхов и брон�
хиол распространяется на прилежащие альвеолы.
Обычно воспаление переходит на лёгочную ткань нис�
ходящим путём, интрабронхиально, но при развитии
деструктивного бронхита и бронхиолита возможен и
перибронхиальный путь. При генерализованной инфек�
ции (септикопиемии) наблюдается гематогенный путь
проникновения возбудителя в лёгкие.

Text

Text
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ОсобаяОсобаяОсобаяОсобаяОсобая группагруппагруппагруппагруппа бронхопневмонийбронхопневмонийбронхопневмонийбронхопневмонийбронхопневмоний: аспирационная, ги�
постатическая и послеоперационная пневмонии, свя�
занные с активацией аутоинфекции.

Не меньший интерес привлекают внутрибольничныевнутрибольничныевнутрибольничныевнутрибольничныевнутрибольничные
острыеострыеострыеострыеострые пневмониипневмониипневмониипневмониипневмонии, в том числе и пневмонии у имму�
носупрессивных больных, относящиеся в большинстве
случаев к оппортунистическим инфекциям.

ПППППАААААТТТТТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИГИГИГИГИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ АНААНААНААНААНАТТТТТОООООМИЯМИЯМИЯМИЯМИЯ

Патологоанатомическая картина в значительной
степени определяется видом возбудителя. В то
же время существуют стереотипные изменения,
характерные для всех видов бронхопневмоний.
К ним можно отнести формирование очага вос�
паления вокруг мелкого бронха, бронхиолы с
явлениями бронхита и/или бронхиолита, кото�
рый представлен различными формами катара
(серозного, слизистого, гнойного, смешанного).
Нарушение дренажной функции бронхов спо�
собствует проникновению возбудителей в рес�
пираторные отделы лёгких. При этом воспале�
ние распространяется на респираторные
бронхиолы и альвеолы. Стенки бронхиол содер�
жат клетки воспалительного инфильтрата. В про�
светах альвеол и бронхиол, а также бронхов на�
капливается экссудат. Экссудат может иметь
серозный, гнойный, геморрагический, смешан�
ный характер, что в значительной степени опре�
деляется этиологией заболевания и тяжестью
процесса. По периферии очагов раполагается со�
хранённая лёгочная ткань с явлениями перифо�
кальной эмфиземы (рис. 10�3 на вклейке).

Макроскопически обнаруживаются плотные,
безвоздушные очаги различных размеров, фор�
мирующиеся обычно вокруг бронхов, просвет
которых заполнен жидким мутным содержимым
серо�красного цвета, и локализованные, как пра�
вило, в задних и задне�нижних сегментах лёгких
(2, 6, 8, 9, 10). В зависимости от размеров очагов
различают милиарную, ацинозную, дольковую,
сливную дольковую, сегментарную и полисег�
ментарную бронхопневмонии.

МММММОРФОЛОГИОРФОЛОГИОРФОЛОГИОРФОЛОГИОРФОЛОГИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ОСОБЕННОСТИОСОБЕННОСТИОСОБЕННОСТИОСОБЕННОСТИОСОБЕННОСТИ ОТДЕЛЬНЫХОТДЕЛЬНЫХОТДЕЛЬНЫХОТДЕЛЬНЫХОТДЕЛЬНЫХ

ВИДОВВИДОВВИДОВВИДОВВИДОВ БРОНХОПНЕВМОНИЙБРОНХОПНЕВМОНИЙБРОНХОПНЕВМОНИЙБРОНХОПНЕВМОНИЙБРОНХОПНЕВМОНИЙ

Бронхопневмония, вызываемая пневмококком. Самая
часто встречающаяся этиологическая форма пнев�
монии. Характеризуется образованием очагов, свя�
занных с бронхиолами, содержащих фибринозный
экссудат. По периферии таких очагов выражен мик�
робный отёк, где обнаруживается большое количе�
ство возбудителей.

Бронхопневмония, вызываемая стафилококком. Встре�
чается крайне редко, в 5–10% острых пневмоний.
Может развиться вслед за фарингитом, а также как
осложнение после вирусной инфекции (чаще грип�

па). Имеет морфологию типичной бронхопневмонии
с геморрагическим и деструктивным бронхитом и яв�
ной наклонностью к нагноениям и некрозу альвео�
лярных перегородок. В связи с последним нередко
развиваются острые абсцессы, гнойный плеврит,
пневматоцеле, кисты, а также выраженный фиброз в
исходе заболевания.

Бронхопневмония, вызываемая стрептококком. Состав�
ляет 11–13% острых пневмоний. Вызывается обыч�
но гемолитическим стептококком групп А и В, не�
редко в сочетании с вирусами, а также у больных СД.
Характерно поражение нижних долей. При микро�
скопическом исследовании обнаруживаются очаги
бронхопневмонии с серозно�лейкоцитарным экссу�
датом с выраженным интерстициальным компонен�
том. В ряде случаев возникают острые абсцессы и
бронхоэктазы. Нередко осложняется плевритом.

Бронхопневмония, вызываемая синегнойной палочкой.
Одна из самых частых внутрибольничных острых
пневмоний. Описано два варианта проникновения
возбудителя в лёгкие: путём аспирации и через кровь.
В первом случаев развивается бронхопневмония с аб�
сцедированием и плевритом. Во втором случае речь
идёт о больных со злокачественными опухолями или
обширными нагноившимися ранами, когда бронхоп�
невмония протекает с выраженным коагуляционным
некрозом и геморрагическим компонентом. Прогноз
плохой. Смертность составляет 50%.

Бронхопневмония, вызываемая кишечной палочкой.
Обычно возбудитель попадает в лёгкие гематогенным
путём при инфекциях мочевых путей, ЖКТ, после хи�
рургических вмешательств. Пневмония часто двух�
сторонняя с геморрагическим характером экссудата,
очагами некроза и абсцедирования.

Бронхопневмония, вызываемая грибами. Чаще вызы�
вается грибами рода Candida. Очаги пневмонии раз�
личных размеров со скоплениями ПЯЛ и эозинофи�
лов, склонностью к образованию полостей распада,
где можно обнаружить нити гриба. При гиперерги�
ческих реакциях развивается интерстициальное вос�
паление с последующим фиброзом.

ÎÑÒÐÀß ÌÅÆÓÒÎ×ÍÀß ÏÍÅÂÌÎÍÈß

Острая межуточная пневмония (пневмонит;
МКБ: J18 Пневмония без уточнения возбудите�
ля, J84.8 Другие уточнённые интерстициальные
лёгочные болезни) характеризуется первичным
развитием острого воспаления в альвеолярной
стенке, лёгочном интерстиции с возможным вто�
ричным образованием экссудата в просвете аль�
веол и бронхиол. Встречается крайне редко. Эти�
ология связана с вирусами, микоплазмой,
грибами, пневмоцистой. Хаммен и Рич описали
острую межуточную пневмонию неустановлен�
ной этиологии с летальным исходом в течение
2–4 мес от острой лёгочно�сердечной недоста�
точности (болезнь Хаммена–Рича; МКБ: J84.1
Другие интерстициальные лёгочные болезни с
упоминанием о фиброзе). Синоним термина

Text
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«острая межуточная пневмония» — «острый
пневмонит». Последний термин предпочтитель�
нее, он важен для практического врача, поскольку
подчёркивает отличие данной группы болезней
от острых пневмоний, что определяет использо�
вание и других методов терапии. Применение
антибиотиков при межуточных пневмониях не
рекомендуется и может способствовать усугуб�
лению иммунопатологических процессов и про�
грессированию заболевания.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез острых межуточных пневмоний свя�
зан с первичным поражением возбудителями
элементов альвеолярной стенки — пневмоци�
тов 1�го порядка, пневмоцитов 2�го порядка,
эндотелия капилляров, что сопровождается
развитием на этой территории острого воспа�
ления. Нередко в процессе участвуют иммуно�
патологические механизмы по типу реакций
как ГНТ, так и ГЗТ.

МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления в значительной
степени стереотипны и характеризуются по�
вреждением и регенерацией альвеолярного
эпителия, полнокровием альвеолярных капил�
ляров, воспалительной инфильтрацией альве�
олярной стенки, скоплением белковой жидко�
сти в просветах альвеол (нередко с
формированием гиалиновых мембран), часто
с примесью ПЯЛ и макрофагов, иногда с ха�
рактерными включениями. В исходе нередко
развивается интерстициальный фиброз.

Острые межуточные пневмонии, вызываемые вирусами
(МКБ: J12 Вирусная пневмония, не классифициро�
ванная в других рубриках). Разнообразные вирусные
заболевания (грипп, парагрипп, аденовирусные ин�
фекции и др.) сопровождаются равитием как пнев�
моний вирусной, так и вирусно�бактериальной при�
роды (гриппозная пневмония). Нередко вирусные
пневмонии возникают и при детских вирусных ин�
фекциях. Особенностью вирусных межуточных пнев�
моний является преобладание лимфогистиоцитарных
элементов в воспалительном инфильтрате интерсти�
ция, что обусловлено реакциями клеточного имму�
нитета, а также обнаружением в ряде случаев харак�
терных внутриклеточных включений (аденовирусы,
цитомегаловирусы) и многоядерных клеток (вирус
кори). Верификация этиологического фактора про�
водится при иммунолюминесцентном исследовании
с АТ к Аг вирусов.

Микоплазменная межуточная пневмония (МКБ: B96.0
Mycoplasma pneumoniae [M.pneumoniae] как причи�
на болезней, классифицированных в других рубри�
ках). Mycoplasma pneumoniae является частым воз�
будителем инфекционных поражений верхних
дыхательных путей. В городах 15–25% пневмоний
вызывает этот микроорганизм. Болеют в основном
дети и подростки, а также взрослые старше 45 лет.
Поражение, как правило, одностороннее, распрост�
ранено на определённой территории. Возможна ге�
нерализация инфекции с поражением других орга�

нов и систем. При микроскопическом исследовании
выявляется картина острой интерстициальной пнев�
монии с бронхиолитом и характерным мононукле�
арным инфильтратом. При ШИК�реакции и при ок�
раске по Романовскому–Гимзе в макрофагах можно
увидеть характерные ШИК�положительные включе�
ния, являющиеся косвенным подтверждением при�
сутствия микоплазмы. Методом верификации возбу�
дителя является иммуногистохимическое
исследование с АТ к Аг микоплазмы.

Пневмоцистная межуточная пневмония (МКБ: B59
Пневмоцистоз). Выявляется у иммуносупрессивных
больных с лекарственной и вирусной иммунодепрес�
сией. При ВИЧ�инфекции развивается примерно в
75% случаев. Возбудитель — Pneumocystis carinii. Ха�
рактерно развитие диффузного, двухстороннего ин�
терстициального процесса с выраженной дыхатель�
ной недостаточностью. При микроскопическом
исследовании — диффузная инфильтрация альвео�
лярных перегородок со скоплением в просвете аль�
веол пенистого ШИК�положительного эозинофиль�
ного материала с тяжами неокрашенных цист (в
некоторых видны базофильные спорозонты). Спе�
цифической является окраска по Грокотту.

Острая межуточная пневмония, вызываемая Legionella
pneumophila (болезнь легионеров, МКБ: A48.1 Бо�
лезнь легионеров). Заболевание описано впервые в
1970 г., когда была зарегистрирована эпидемия свое�
образной пневмонии у американских легионеров в
Филадельфии. Из 182 заболевших погибли 29 чело�
век. Заболевание начинается с головной боли, болей
в мышцах, сухого кашля. Возбудитель не окрашива�
ется по Граму, АТ усиливают фагоцитоз бактерий мак�
рофагами, но в связи с их способностью к эндоцито�
биозу в фагоцитах инфект может персистировать в
организме длительное время. В лёгких развивается
бронхопневмония с вовлечением нескольких долей.
В ряде случаев макроскопически поражение может
напоминать крупозную пневмонию в стадии серого
опеченения с развитием фибринозного плеврита. При
микроскопическом исследовании характерны гемор�
рагический отёк, инфильтрация альвеолярных пере�
городок макрофагами и ПЯЛ.

ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÈÅ ÄÈÔÔÓÇÍÛÅ
ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ËÅÃÊÈÕ

Хронические диффузные заболевания лёгких (в
соответствии с функциональными и морфологи�
ческими особенностями поражения воздухопро�
водящих или респираторных отделов лёгких)
подразделены на 3 группы: обструктивные, рес�
триктивные, смешанные — обструктивные с ре�
стриктивными нарушениями или рестриктивные
с обструктивными нарушениями. Сочетание ре�
стрикции с обструкцией наблюдается на поздних
стадиях практически всех хронических диффуз�
ных заболеваний лёгких.
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ХроническиеХроническиеХроническиеХроническиеХронические обструктивныеобструктивныеобструктивныеобструктивныеобструктивные заболеваниязаболеваниязаболеваниязаболеваниязаболевания лёг�лёг�лёг�лёг�лёг�
кихкихкихкихких — болезни воздухопроводящих путей, ха�
рактеризующиеся увеличением сопротивления
прохождению воздуха за счёт частичной или
полной обструкции их на любом уровне (от
трахеи до респираторных бронхиол), отличные
от бронхиальной астмы. К обструктивным за�
болеваниям относят следующие заболевания:
хроническую обструктивную эмфизему лёгких,
хронический обструктивный бронхит, бронхо�
эктатическую болезнь, хронические бронхио�
литы. В основе обструктивных болезней лёг�
ких лежит нарушение дренажной функции
бронхов, что является основной причиной их
обструкции. В последние годы применитель�
но к группе хронических обструктивных болез�
ней широко используется групповое понятие
«обструктивная болезнь лёгких».

РестриктивныеРестриктивныеРестриктивныеРестриктивныеРестриктивные болезниболезниболезниболезниболезни лёгкихлёгкихлёгкихлёгкихлёгких характеризуют�
ся уменьшением объёма лёгочной паренхимы
с уменьшением жизненной ёмкости лёгких. В
эту группу входят интерстициальные болезни
лёгких. В основе рестриктивных лёгочных за�
болеваний лежит развитие воспаления и фиб�
роза в интерстиции респираторных отделов
лёгких (нередко на иммунной основе), ведущее
к интерстициальному фиброзу и блоку аэроге�
матического барьера, что сопровождается кли�
ническими симптомами прогрессирующей
дыхательной недостаточности. Большинство
лёгочных заболеваний на поздних стадиях раз�
вития имеют, как правило, одновременно об�
структивный и рестриктивный компоненты.

В литературе по отношению к хроническим диффуз�
ным заболеваниям лёгких до сих пор используется так�
же термин «хронические неспецифические заболева�
ния лёгких» (ХНЗЛ), предложенный на симпозиуме,
организованном фармакологической фирмой CIBA в
1962 г. Тогда было окончательно сформировано груп�
повое понятие ХНЗЛ как группы болезней лёгких раз�
личной этиологии, патогенеза и морфологии, для ко�
торых характерно развитие хронического кашля с
выделением мокроты и пароксизмальным или посто�
янным затруднением дыхания, что не связано со спе�
цифическими инфекционными заболеваниями, преж�
де всего туберкулёзом лёгких.

До 1980�х годов выделяли такую нозологическую еди�
ницу как хроническая пневмония, подчёркивая, что
данный вид хронического заболевания лёгких харак�
теризуется сочетанием многих патологических процес�
сов в лёгких — карнификации, хронических абсцессов,
бронхоэктазов, хронического бронхита, пневмофиброза
с явным преобладанием поражений респираторных от�
делов лёгких. В подобных случаях вопрос решается пу�
тём выяснения преобладающей патологии, истории за�
болевания, с тем чтобы установить первопричину
патологического процесса в лёгких — хронический аб�
сцесс, бронхоэктатическую болезнь или хронический

бронхит. Хроническая пневмония как нозологическая
форма признаётся не всеми.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии эпидемиологияэпидемиологияэпидемиологияэпидемиологияэпидемиология. Отмечается высо�
кая зависимость развития хронических диффуз�
ных заболеваний лёгких от неблагоприятных
факторов внешней среды (выброса в атмосферу
поллютантов), курения, профессиональных фак�
торов (контакта с органической и минеральной
пылью, токсическими газами, изоцианатами и
др.), острых инфекций дыхательных путей
(прежде всего, вирусных), состояния иммунной
системы, наличия генетической предрасполо�
женности (фенотипы PiZZ, PiSS).

Взаимосвязь между хроническими диффузными забо�
леваниями лёгких и неблагоприятными экологически�
ми факторами может быть объяснена морфо�функци�
ональными особенностями лёгких. Лёгкие образуют
самую большую по площади мембрану между внутрен�
ней средой организма и внешним миром. Поэтому по�
давляющее большинство хронических диффузных за�
болеваний лёгких можно назвать «экологическими
заболеваниями», а их профилактика должна включать
обязательные мероприятия по оздоровлению окружа�
ющей среды.

В странах бывшего Советского Союза рост заболевае�
мости ХНЗЛ составляет в среднем 6–7% в год для го�
родского и 2–3% для сельского населения. Число боль�
ных ХНЗЛ каждые 10–12 лет практически удваивается:
если в 1959 г. в Ленинграде число больных ХНЗЛ со�
ставляло 181 на 10 000 жителей, то в 1970 г. оно воз�
росло до 334, при этом фактор постарения населения
составляет в этом росте не более 10%. Наибольший
удельный вес в структуре ХНЗЛ приходится на хрони�
ческий бронхит — 65–90% больных. Особую тревогу
вызывает рост заболеваемости бронхиальной астмой,
эпидемические вспышки которой были описаны в го�
родах России (Кириши, Ангарск).

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез хроническиххроническиххроническиххроническиххронических диффузныхдиффузныхдиффузныхдиффузныхдиффузных заболева�заболева�заболева�заболева�заболева�
нийнийнийнийний лёгкихлёгкихлёгкихлёгкихлёгких развивается по одному из трёх мор�
фогенетических путей: бронхитогенному, пнев�
мониогенному и пневмонитогенному. Развитие
хронических диффузных заболеваний лёгких по
бронхитогенному механизму обусловлено нару�
шением дренажной функции лёгких и бронхи�
альной проходимости и приводит к развитию
таких обструктивных заболеваний лёгких, как
хронический бронхит, бронхоэктатическая бо�
лезнь, хроническая обструктивная эмфизема лёг�
ких. Пневмониогенный механизм связан с брон�
хопневмониями, крупозной пневмонией и их
осложнениями — острым абсцессом и карнифи�
кацией. Развивающиеся в исходе данных ослож�
нений хронический абсцесс и хроническая пнев�
мония имеют выраженный рестриктивный
компонент. Пневмонитогенный механизм опре�
деляет развитие хронического воспаления и фиб�
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роза на территории интерстиция респираторных
отделов лёгких и встречается при интерстици�
альных заболеваниях лёгких. В финале все три
механизма хронических диффузных заболеваний
лёгких ведут к развитию пневмосклероза (пнев�
моцирроза), вторичной лёгочной гипертензии,
гипертрофии правого желудочка сердца и лёгоч�
но�сердечной недостаточности. Хронические
диффузные заболевания лёгких являются фоно�
выми заболеваниями для развития рака лёгкого.

Õðîíè÷åñêèå îáñòðóêòèâíûå
çàáîëåâàíèÿ ëåãêèõ

К обструктивным заболеваниям (МКБ: J44 Дру�
гая хроническая обструктивная лёгочная бо�
лезнь) относят хроническую обструктивную эм�
физему лёгких, хронический обструктивный
бронхит, бронхоэктатическую болезнь, хрони�
ческие бронхиолиты.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ БРОНХИТБРОНХИТБРОНХИТБРОНХИТБРОНХИТ

Хронический бронхит (МКБ: J41 Простой и сли�
зисто�гнойный хронический бронхит, J42 Хро�
нический бронхит неуточнённый) может быть
простым и обструктивным. Простой хроничес�
кий бронхит — заболевание, характеризующее�
ся гиперплазией и избыточной продукцией сли�
зи бронхиальными железами, приводящей к
появлению продуктивного кашля по меньшей
мере в течение 3 мес ежегодно на протяжении 2
лет. Обструктивный хронический бронхит отли�
чается от простого обструкцией периферических
отделов бронхиального дерева в результате вос�
паления бронхиол (бронхиолита). Морфологи�
ческий субстрат хронического бронхита — хро�
ническое воспаление бронхиальной стенки с
гиперплазией продуцирующих слизь бокаловид�
ных клеток и слизистых желёз, что в клинике
выражается симптомом выделения мокроты.

ЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиология. Хронический бронхит — самое
распространённое из хронических заболеваний
лёгких. Примерно 20% мужского населения
страдают хроническим бронхитом. Однако всё
большее пристрастие женщин к табакокурению
отражается и на росте показателей заболеваемо�
сти хроническим бронхитом среди женщин. В
России отмечается рост смертности от хроничес�
кого бронхита, которая равна показателям смер�
тности от рака лёгкого.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии факторыфакторыфакторыфакторыфакторы рискарискарискарискариска. Курение — наибо�
лее важный этиологический фактор хроническо�
го бронхита. В эксперименте установлено влия�
ние табачного дыма на активность движения
ресничек бронхиального эпителия, что приво�
дит к нарушению мукоцилиарного клиренса, по�
вреждению бронхиального покровного эпителия
с его плоскоклеточной метаплазией, а затем дис�
плазией и развитием рака. Кроме того, табако�
курение оказывает ингибирующее действие на
активность альвеолярных макрофагов, повреж�
дая тем самым механизмы местной лёгочной за�
щиты. Вторично гиперплазируются клетки, про�
дуцирующие слизь, принимая на себя основные
защитные функции. При этом в одинаковой мере
страдают как сами курильщики, так и некуря�
щие люди, их окружающие (пассивное курение).

АтмосферныеАтмосферныеАтмосферныеАтмосферныеАтмосферные поллютантыполлютантыполлютантыполлютантыполлютанты имеют наибольшее
значение в развитии хронического бронхита в
индустриально развитых, урбанизированных ре�
гионах. Обострения хронического бронхита от�
чётливо связаны с выбросами в атмосферу SO

2
 и

NO
2
. Высокая частота хронического бронхита у

рабочих, имеющих по роду своей профессиональ�
ной деятельности контакты с органической, ми�
неральной пылью и токсическими газами, дока�
зывает этиологическую роль этих факторов.
Обсуждается также этиологическая роль респи�
раторных вирусных инфекций и генетических
факторов. Развитие хронического бронхита при
наследственных заболеваниях может быть про�
иллюстрировано синдромом «неподвижных рес�
ничек», а также хроническим бронхитом у лю�
дей, страдающих муковисцидозом.

Пато�Пато�Пато�Пато�Пато� иииии морфогенезморфогенезморфогенезморфогенезморфогенез хроническогохроническогохроническогохроническогохронического бронхитабронхитабронхитабронхитабронхита
(рис. 10�4) основывается на нарушении дренаж�
ной функции (прежде всего, мелких бронхов) в
результате длительного воздействия различных
этиологических факторов. При этом в стенке
бронхов развиваются следующие патологические
процессы в ответ на повреждение покровного
бронхиального эпителия: хроническое воспале�
ние, патологическая регенерация (метаплазия),
адаптивная гиперпродукция слизи бокаловидны�
ми клетками и слизистыми железами. В бронхах
развивается хроническое катаральное воспале�
ние — слизистый или гнойный катар. Описан�
ные изменения могут ассоциироваться с брон�
хообструктивными изменениями и
астматическим компонентом.
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КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация хроническогохроническогохроническогохроническогохронического бронхитабронхитабронхитабронхитабронхита основы�
вается на 3 критериях: наличии бронхиальной
обструкции, виде катарального воспаления и
распространённости процесса. По распростра�
нённости хронический бронхит может быть ло�
кальным и диффузным. Локальный хронический
бронхит чаще развивается в бронхах сегментов
2, 4, 8, 9, 10, особенно правого лёгкого.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия хроническогохроническогохроническогохроническогохронического
бронхитабронхитабронхитабронхитабронхита

Макроскопически стенки бронхов становятся
утолщёнными, окружаются прослойками соеди�
нительной ткани, иногда отмечается деформа�
ция бронхов. При длительном течении хрони�
ческого бронхита могут возникать мешотчатые
и цилиндрические бронхоэктазы — расширения
просветов бронхов. Микроскопические измене�
ния связаны с развитием в бронхах хроническо�
го слизистого или гнойного катарального воспа�
ления с метаплазией покровного эпителия и
гиперплазией слизистых желёз и бокаловидных
клеток. При этом в стенке бронха выражены кле�
точная воспалительная инфильтрация, разраста�
ние грануляционной ткани, которая может при�

водить к формированию воспалительных поли�
пов слизистой оболочки бронха, склероз и атро�
фия мышечного слоя.

Гиперплазия слизистых желёз является одним из ос�
новных морфологических признаков хронического
бронхита и оценивается обычно с помощью индекса
Рейда, равного отношению толщины желёз подслизи�
стой оболочки к толщине всей стенки бронха. В норме
этот индекс равен 0,44±0,09, при хроническом брон�
хите — 0,52±0,08. На уровне мелких бронхов имеет
значение оценка гиперплазии бокаловидных клеток
бронхиальной выстилки. Следует подчеркнуть, что при
хроническом бронхите наиболее выраженные измене�
ния наблюдаются именно в этих отделах.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: бронхопневмонии, формирование
очагов ателектаза, обструктивной эмфиземы лёг�
ких, пневмофиброза.

БББББРОРОРОРОРОНХОЭКТНХОЭКТНХОЭКТНХОЭКТНХОЭКТАААААТИТИТИТИТИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ БОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬ

Бронхоэктатическая болезнь (МКБ: J47 Брон�
хоэктатическая болезнь) — заболевание, харак�
теризующееся определённым комплексом лёгоч�
ных и внелёгочных изменений при наличии в
бронхах эктазий. Термин «бронхоэктаз» принят
для обозначения стойкой патологической дила�
тации одного или нескольких бронхов, содержа�

Ðèñ. 10-4. Ïàòîãåíåç è ìîðôîãåíåç õðîíè÷åñêîãî áðîíõèòà. ÀÖÕ — àöåòèëõîëèí, ÌÖÖ —
õàðàêòåðíûå äëÿ ýïèòåëèÿ âîçäóõîíîñíûõ ïóòåé ãåíû-ðåãóëÿòîðû.
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щих хрящевые пластинки и слизистые железы, с
разрушением эластического и мышечного слоёв
бронхиальной стенки.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация бронхоэктазовбронхоэктазовбронхоэктазовбронхоэктазовбронхоэктазов. Бронхоэктазии
могут быть врождёнными (2–3% всех диффузных
заболеваний лёгких) и приобретёнными. При�
обрётенные бронхоэктазы развиваются при
бронхоэктатической болезни и хроническом
бронхите. Различия между этими двумя лёгоч�
ными заболеваниями определяются по характер�
ному для бронхоэктатической болезни внелёгоч�
ному симптомокомплексу и степени
выраженности дилатации бронхов. На основа�
нии макроскопических особенностей выделяют
мешотчатые, цилиндрические и варикозные
бронхоэктазы. Мешотчатые (кистовидные) брон�
хоэктазы локализуются преимущественно на
уровне проксимальных бронхов, включая брон�
хи 4�го порядка, и имеют форму мешка. Цилин�
дрические бронхоэктазы (фузиформные) лока�
лизуются на уровне бронхов 6–10�го порядка,
имеют вид последовательно соединённых между
собой полых бусинок цилиндрической формы,
образованных бронхиальной стенкой. Варикоз�
ные бронхоэктазы напоминают варикозно рас�
ширенные вены.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез бронхоэктазовбронхоэктазовбронхоэктазовбронхоэктазовбронхоэктазов. Пато� и морфогенез
врождённых и приобретённых бронхоэктазов
имеет некоторые особенности. Врождённые
бронхоэктазы формируются у детей с различны�
ми пре� и постнатальными дефектами развития
трахеобронхиального дерева, что приводит к за�
стою бронхиального секрета и инфицированию.
Нарушения качества секрета при муковисцидо�
зе и функциональной активности ресничек при
синдроме Картагенера являются благоприятным
фоном для повторных эпизодов бронхолёгочно�
го воспаления. Присоединение бактериальной
инфекции приводит к деструкции эластическо�
го каркаса и мышечной оболочки стенки брон�
хов, последующему склерозу и дилатации их про�
светов. В развитии приобретённых
бронхоэктазов большое значение имеет меха�
низм обструкции бронхов в сочетании с вторич�
ной бактериальной инфекцией. Поскольку брон�
хиальная обструкция обычно ограничена одним
или несколькими бронхами, то приобретённые
бронхоэктазы, как правило, имеют локальный
характер (в отличие от врождённых бронхоэкта�
зов, имеющих диффузный характер). Исключе�
ние составляют больные с диффузной бронхи�
альной обструкцией и распространёнными
приобретёнными бронхоэктазами. Особое мес�
то занимают бронхоэктазы, патогенез которых

связан с предшествующими им бронхопневмо�
ниями с выраженной деструкцией лёгочной тка�
ни, что наблюдается при осложнённой кори,
дифтерии, аденовирусной инфекции, гриппе.
Иногда бронхоэктазы могут развиваться вслед�
ствие попадания в бронхи какого�либо инород�
ного тела, казеозных масс при туберкулёзе, сдав�
ления бронхов опухолью.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия бронхоэктатическойбронхоэктатическойбронхоэктатическойбронхоэктатическойбронхоэктатической
болезниболезниболезниболезниболезни складывается из сочетания выраженных
бронхоэктазов и внелёгочного симптомокомп�
лекса. Бронхоэктазы имеют, как правило, при�
обретённый характер, связаны с бронхообструк�
тивным синдромом, предшествующей
бронхопневмонией, попаданием инородного
тела. Поэтому они носят локальный характер.
Наиболее часто поражаются бронхи нижней
доли правого лёгкого.

При микроскопическом исследовании в полости брон�
хоэктаза обнаруживается гнойный экссудат, содержа�
щий микробные тела и слущенный эпителий. Покров�
ный эпителий представлен оголёнными базальными
клетками, очагами полипоза и плоскоклеточной мета�
плазии. Базальная мембрана гиалинизирована, имеет
гофрированный вид. Обнаруживаются дистрофия и
разрушение хрящевой пластинки бронха, атрофия и
разрушения мышечного и эластического слоёв, скле�
роз и диффузная гистиолимфоцитарная воспалитель�
ная инфильтрация всех слоёв стенки бронхоэктаза с
примесью ПЯЛ. В прилежащей лёгочной паренхиме —
поля фиброза, очаги обструктивной эмфиземы лёгких
(рис. 10�5 на вклейке).

Внелёгочный симптомокомплекс при бронхоэктатичес�
кой болезни обусловлен выраженной дыхательной ги�
поксией и развитием гипертензии малого круга крово�
обращения. У больных обнаруживаются симптомы
«барабанных палочек», «часовых стёкол», «тёплый» ци�
аноз. Гипертензия в малом круге кровообращения ве�
дёт к гипертрофии правого желудочка и развитию лё�

гочного сердца.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения бронхоэктатической болезни свя�
заны с возможностью развития лёгочного кро�
вотечения, абсцессов лёгкого, эмпиемы плевры,
хронической лёгочно�сердечной недостаточно�
сти. Амилоидоз (вторичный — АА�амилоид) и
абсцессы головного мозга — частые осложнения
в прошлые годы — в настоящее время встреча�
ются значительно реже. Каждое из названных
осложнений может стать причиной смерти боль�
ного бронхоэктатической болезнью.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ОБСТРУКТИВНАЯОБСТРУКТИВНАЯОБСТРУКТИВНАЯОБСТРУКТИВНАЯОБСТРУКТИВНАЯ ЭМФИЗЕМАЭМФИЗЕМАЭМФИЗЕМАЭМФИЗЕМАЭМФИЗЕМА ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕГКИХГКИХГКИХГКИХГКИХ

Хроническая обструктивная эмфизема лёгких
(МКБ: J43 Эмфизема, J44 Другая хроническая
обструктивная лёгочная болезнь) — заболевание,

Text



270270270270270 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 10

характеризующееся формированием хроничес�
кой обструкции воздухоносных путей вследствие
хронического бронхита и/или эмфиземы лёгких.
Эмфизема лёгких — синдромное понятие, свя�
занное со стойким расширением воздухоносных
пространств дистальнее терминальных бронхи�
ол (от греч. emphysio — вздуваю), как правило,
сопровождающееся нарушением целостности
альвеолярных перегородок. Помимо хроничес�
кой обструктивной эмфиземы лёгких, встреча�
ются и другие виды эмфиземы лёгких: хроничес�
кая очаговая (перифокальная, рубцовая),
викарная, старческая, идиопатическая, межуточ�
ная. По данным вскрытий, примерно у 2/3 муж�
чин и 1/4 женщин выявляются различные виды
эмфиземы лёгких.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология приобретённой хронической об�
структивной эмфиземы лёгких та же, что и хро�
нического бронхита, который в большинстве
случаев ей и предшествует. Имеется определён�
ная генетическая предрасположенность к разви�
тию данной патологии. У больных хронической

обструктивной эмфиземой лёгких описаны два
патологических фенотипа — PiZZ и PiSS, что
обусловливает низкий уровень сывороточного α

1
�

антитрипсина — ингибитора протеаз, разруша�
ющих соединительнотканный каркас альвеоляр�
ных перегородок. Основной источник
α

1
�антитрипсина — гепатоциты и клетки Клара

терминальных бронхиол.

Пато�Пато�Пато�Пато�Пато� иииии морфогенезморфогенезморфогенезморфогенезморфогенез хронической обструктивной
эмфиземы лёгких связан с относительной или аб�
солютной недостаточностью α

1
�антитрипсина

(рис. 10�6). Абсолютная недостаточность может
носить врождённый или приобретённый харак�
тер. При врождённой недостаточности ингиби�
тора протеаз даже незначительная воспалитель�
ная инфильтрация лёгочной ткани
гистиоцитами, ПЯЛ, плазмоцитами и другими
клетками, выделяющими эластазу и другие про�
теазы, локализованными на уровне респиратор�
ных отделов лёгкого, заканчивается лизисом эла�
стических волокон альвеолярной перегородки и
развитием эмфиземы. Приобретённая недоста�

Ðèñ. 10-6. Ïàòîãåíåç è ìîðôîãåíåç îáñòðóêòèâíîé ýìôèçåìû ë¸ãêèõ.
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точность ингибитора может быть обусловлена
как заболеваниями печени, так и хроническим
бронхитом, при котором в результате метапла�
зии и бокаловидноклеточной трансформации
бронхиального эпителия резко снижается коли�
чество клеток Клара, синтезирующих α

1
�анти�

трипсин и осуществляющих местную защиту
альвеолярной перегородки от действия протеаз
воспалительного инфильтрата. Относительная
недостаточность ингибитора протеаз может воз�
никать при чрезмерно высокой несбалансиро�
ванной активности клеток воспалительного ин�
фильтрата. Вентильный (клапанный) механизм
патогенеза имеет место при выраженной брон�
хиальной обструкции.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Лёгкие увеличены в
размерах, прикрывают своими краями переднее
средостение, вздутые, бледные, мягкие, не спа�
даются, режутся с хрустом. Из просветов брон�
хов выдавливается слизисто�гнойный экссудат.

При микроскопическом исследовании характерно со�
четание признаков хронического обструктивного брон�
хита/бронхиолита и эмфиземы лёгких. При этом мож�
но выделить два основных морфологических варианта
эмфиземы — центроацинарную и панацинарную.

Центроацинарная эмфизема обусловлена преобла�
данием расширения респираторных бронхиол и аль�
веолярных ходов, тогда как периферические отде�
лы долек остаются относительно сохранными.
Поскольку лёгкие обладают большими компенса�
торными возможностями, то лишь вовлечение в па�
тологический процесс абсолютного большинства
долек лёгочной паренхимы сопровождается разви�
тием вентиляционной недостаточности.

При панацинарной эмфиземе в процесс вовлекаются
как центральные, так и периферические отделы
ацинусов. При этом развивается блок аэрогемати�
ческого барьера за счёт спадения альвеолярных ка�
пилляров и склероза альвеолярных перегородок с

быстрым развитием тяжёлой вентиляционной не�
достаточности.

При микроскопическом исследовании отмечаются рас�
ширение и уплощение альвеол, истончение альвеоляр�
ных перегородок с лизисом и фрагментацией эластики,
гипертрофия и гиперэластоз замыкательных пластинок,
редукция альвеолярно�капиллярного кровотока с раз�
витием его блока и склероз (рис. 10�7 на вклейке). На�
рушения микроциркуляции в малом круге кровообра�
щения являются причиной лёгочной гипертензии,
гипертрофии правого желудочка и развития лёгочного
сердца.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: прогрессирующая лёгочно�сердеч�
ная недостаточность, быстро приводящая боль�
ного к смерти при отсутствии оксигенотерапии
и других методов лечения.

ÁÐÎÍÕÈÀËÜÍÀß ÀÑÒÌÀ
Бронхиальная астма (МКБ: J45 Астма) — хро�
ническое рецидивирующее воспалительное за�
болевание, характеризующееся повышенной воз�
будимостью трахеобронхиального дерева в ответ
на различные стимулы и приводящее к пароксиз�
мальной констрикции воздухопроводящих пу�
тей.

Бронхиальная астма не относится к обструктив�
ным заболеваниям лёгких и имеет чёткие кли�
нико�морфологические отличия, но в 10% слу�
чаев имеются сочетания признаков обеих
нозологий (рис. 10�8).

Выделяют 2 основных вида заболевания:

экзогенная, атопическая (аллергическая, реагин�обус�
ловленная) бронхиальная астма;

эндогенная нереагиновая (идиопатическая) или инду�
цированная различными факторами.

Ðèñ. 10-8. Âçàèìîîòíîøåíèÿ ìåæäó îáñòðóêòèâíûìè çàáîëåâàíèÿìè ë¸ãêèõ è áðîíõèàëüíîé àñòìîé.

Text
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ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология экзогенной, атопической бронхиаль�
ной астмы связана с аллергенами окружающей
среды: пылевыми частицами, пыльцой растений,
пищевыми факторами и др. Нередко имеется се�
мейная предрасположенность.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез обусловлен IgЕ�опосредованной реак�
цией гиперчувствительности типа I. Ранние из�
менения в бронхиальном дереве инициируются
связыванием Аг тучными клетками, покрытыми
IgЕ, что приводит к высвобождению из них пер�
вичных медиаторов (лейкотриенов и др.), а за�
тем и вторичных (цитокинов, нейропептидов и
др.). Эти медиаторы, выбрасываемые в острую
фазу, индуцируют бронхоспазм, отёк слизистой
оболочки, секрецию слизи и инфильтрацию лей�
коцитами.

Поздние изменения инициируются лейкоцита�
ми инфильтрата (эозинофилами, нейтрофилами,
моноцитами). Морфологически при этом наблю�
даются бронхоспазм, отёк, лейкоцитарная ин�
фильтрация и слущивание бронхиального эпите�
лия.

Нереагиновая бронхиальная астма может вызы�
ваться самыми разными факторами, и прежде
всего инфекционными, химическими агентами,
ЛС. Семейный анамнез отсутствует в большин�
стве случаев. Редко в патогенезе принимает учас�
тие IgE�опосредованная гиперчувствительность.
Причина гиперреактивности бронхов остаётся
неизвестной.

ÈÍÒÅÐÑÒÈÖÈÀËÜÍÛÅ
ÁÎËÅÇÍÈ ËÅÃÊÈÕ

Интерстициальные болезни лёгких (МКБ: J80–
J84 Другие респираторные болезни, поражающие
главным образом интерстициальную ткань) — ге�
терогенная группа заболеваний, характеризую�
щихся преобладанием диффузного и обычно хро�
нического поражения лёгочного интерстиция
респираторных отделов лёгких, прежде всего аль�
веол и бронхиол.

История изучения интерстициальных болезней лёгких
связана с именами американских врачей Хаммена и Рича,
впервые описавших в 1935 г., а затем в 1944 г. в «Бюлле�
тене» Госпиталя Джонса Хопкинса особый вариант тя�
жёлого, быстропрогрессирующего поражения лёгких с
интерстициальным фиброзом и тяжёлой дыхательной
недостаточностью, который они наблюдали у 6 боль�
ных и назвали острым диффузным интерстициальным
фиброзом. В последние годы достигнут определённый
успех в изучении интерстициальных болезней лёгких,
но вопросы этиологии, патогенеза и классификации
многих из них остаются дискуссионными.

ПППППРОБЛЕМАРОБЛЕМАРОБЛЕМАРОБЛЕМАРОБЛЕМА ФИБРОЗИРУЮЩЕГФИБРОЗИРУЮЩЕГФИБРОЗИРУЮЩЕГФИБРОЗИРУЮЩЕГФИБРОЗИРУЮЩЕГООООО АЛЬВЕОЛИТАЛЬВЕОЛИТАЛЬВЕОЛИТАЛЬВЕОЛИТАЛЬВЕОЛИТААААА

Сложность проблемы фиброзирующего альвео�
лита связана с отсутствием чёткого определения
данного понятия и употреблением множества си�
нонимов для его обозначения: склерозирующий
альвеолит, идиопатический фиброзирующий
альвеолит, диффузный интерстициальный фиб�
роз, интерстициальный пневмонит, болезнь Хам�
мена–Рича (острый и первичный варианты),
синдром Скеддинга, болезнь Ослера–Шарко,
фиброзная дисплазия лёгких. Ситуация усугуб�
ляется ещё и тем, что часто перечисленными тер�
минами одновременно называют патологический
процесс, синдром и заболевание — идиопатичес�
кий фиброзирующий альвеолит.

На самом деле термином «фиброзирующий аль�
веолит» (МКБ: J84.1 Другие интерстициальные
лёгочные болезни с упоминанием о фиброзе) сле�
дует обозначать патологический процесс, харак�
теризующийся диффузным или очаговым, ост�
рым или хроническим негнойным воспалением
с исходом в фиброз, развивающимся на террито�
рии интерстиция респираторных отделов лёгких:
альвеол, альвеолярных ходов и респираторных
бронхиол. Фиброзирующий альвеолит является
характерным морфологическим проявлением
большинства интерстициальных болезней лёг�
ких, в первую очередь таких, как идиопатичес�
кий фиброзирующий альвеолит, вторичных фиб�
розирующих альвеолитов при ревматических
заболеваниях, аллергических экзогенных альве�
олитов и пневмокониозов. Фиброзирующий аль�
веолит формируется не только при интерстици�
альных болезнях лёгких с диффузным
поражением интерстиция, но и при гранулема�
тозном воспалении. В последней группе заболе�
ваний фиброзирующий альвеолит обнаруживает�
ся в предгранулематозную стадию
(пневмокониозы, саркоидоз), а также в лёгочной
ткани, прилежащей к гранулёме.

Стереотипным для всех интерстициальных бо�
лезней лёгких является развитие в начале забо�
левания альвеолита и интерстициального фиб�
роза в финале. Крайним выражением
интерстициального фиброза является формиро�
вание «сотового лёгкого», характеризующегося
сочетанием интерстициального фиброза и кис�
тозной трансформацией терминальных и респи�
раторных бронхиол, что сопровождается блоком
аэрогематического барьера, развитием вторичной
лёгочной гипертензии, гипертрофии правого же�
лудочка и лёгочного сердца.
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Клинические особенности интерстициальных болезней
лёгких связаны с рестриктивным характером измене�
ний, резким прогрессирующим снижением жизненной
ёмкости лёгких, диффузионной способности кислоро�
да, развитием одышки, тахипноэ, цианоза.

Фиброзирующие альвеолиты могут быть вызва�
ны разными причинами, к ним относятся виру�
сы, бактерии, грибы, органическая и неоргани�
ческая пыль, радионуклиды, гипероксия в
условиях гипербарической оксигенации, токси�
ческие факторы, ЛС и др. Однако для большин�
ства интерстициальных болезней лёгких этиоло�
гия остаётся невыясненной, среди них —
идиопатический фиброзирующий альвеолит и
синдром Гудпасчера, развитие которых может
быть связано и с вирусной инфекцией (МКБ:
J60–J70 Болезни лёгкого, вызванные внешними
агентами, J80–J84 Другие респираторные болез�
ни, поражающие главным образом интерстици�
альную ткань).

Среди ЛС наибольшую опасность представляют цито�
статики (блеомицин, бусульфан, кармустин, циклофос�
фамид, метотрексат, прокарбозид, митомицин) и неко�
торые другие ЛС (амиодарон, амитриптилин,
нитрофурантоин).

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ ИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫХИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫХИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫХИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫХИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫХ БОЛЕЗНЕЙБОЛЕЗНЕЙБОЛЕЗНЕЙБОЛЕЗНЕЙБОЛЕЗНЕЙ

ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕГКИХГКИХГКИХГКИХГКИХ

Существует несколько принципов классифика�
ции интерстициальных болезней лёгких, основ�
ными из них являются этиология и характер про�
дуктивного воспаления. По этиологии
интерстициальные болезни лёгких подразделя�
ют на заболевания с установленной и неустанов�
ленной этиологией.

Среди основных интерстициальных болезней лёгких с
установленной этиологией следует назвать: пневмоко�
ниозы, вызванные органической и неорганической
пылью, острые межуточные пневмонии (вирусные, гриб�
ковые, пневмоцистная, экзогенный аллергический аль�
веолит).

Подавляющее большинство интерстициальных болез�
ней лёгких относятся к болезням с неустановленной
этиологией. Важнейшими из них являются идиопати�
ческий фиброзирующий альвеолит (болезнь Хаммена–
Рича), вторичный фиброзирующий альвеолит при рев�
матических болезнях, вторичный фиброзирующий
альвеолит при вирусной инфекции, лёгочные васкули�
ты, саркоидоз, фиброзирующий альвеолит при синдро�
ме Гудпасчера и других лёгочно�почечных синдромах,
идиопатический гемосидероз лёгких, эозинофильная
пневмония, гистиоцитоз Х, альвеолярный протеиноз,
десквамативная интерстициальная пневмония и др.

Идиопатический фиброзирующий альвеолит
также не является единой нозологией. Как пола�
гают в настоящее время, идиопатический фиб�
розирующий альвеолит — группа заболеваний,

включающая классическую интерстициальную
пневмонию, «неспецифическую» интерстициаль�
ную пневмонию, десквамативную пневмонию,
облитерирующий бронхиолит с организующей�
ся пневмонией и гигантоклеточную интерстици�
альную пневмонию. Патогенез идиопатическо�
го фиброзирующего альвеолита сложен и
складывается из процессов повреждения, воспа�
ления и склероза интерстиция респираторных
отделов лёгкого (рис. 10�9).

ПППППАААААТТТТТООООО����� ИИИИИ МОРФОМОРФОМОРФОМОРФОМОРФОГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ ИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫХИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫХИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫХИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫХИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫХ БОЛЕЗНЕЙБОЛЕЗНЕЙБОЛЕЗНЕЙБОЛЕЗНЕЙБОЛЕЗНЕЙ

ЛЛЛЛЛЁЁЁЁЁГКИХГКИХГКИХГКИХГКИХ

Пато� и морфогенез интерстициальных болезней
лёгких различен в зависимости от характера ини�
циального воспаления на территории респира�
торных отделов лёгкого. Воспаление может быть
иммунным (например, при идиопатическом
фиброзирующем альвеолите или саркоидозе) или
неиммунным (при большинстве пневмоконио�
зов). Однако вне зависимости от природы воспа�
лительной реакции и вида этиологического фак�
тора происходит повреждение альвеолярной
перегородки. Морфогенез инициального по�
вреждения может быть связан с попаданием эти�
ологического фактора с воздухом и первоначаль�
ным повреждением альвеолоцитов 1�го порядка,
в других случаях — с кровью, тогда речь может
идти об иммунных комплексах. Возможно также
сочетание описанных путей попадания в лёгкие
повреждающего агента.

Важная роль в морфогенезе альвеолита отводится аль�
веолярным макрофагам и ПЯЛ, появляющимся первы�
ми в альвеолах и призванные оказывать защитное дей�
ствие. Однако в активированном состоянии эти клетки
генерируют большие количества активных форм кис�
лорода, протеаз, а также цитокинов, вызывающих по�
вреждение и склероз лёгочной паренхимы (рис. 10�9).

Как показали результаты проведённого нами комплек�
сного клинико�морфологического исследования боль�
шой группы больных различными интерстициальными
болезнями лёгких, а также данные литературы, имеют�
ся как стереотипные морфологические признаки, по�
вторяющиеся при разных заболеваниях, так и нозоло�
гические особенности, отличающие их между собой. К
стереотипным изменениям относится развитие фибро�
зирующего альвеолита и интерстициального фиброза с
формированием «сотового лёгкого», развивающиеся в
поздние стадии заболеваний. Нозологические же осо�
бенности проявляются преимущественно на ранних
стадиях интерстициальных болезней лёгких.

В лаважной жидкости иммуногистохимическим, имму�
ноферментным и хемилюминесцентным методами оп�
ределяли содержание фибронектина, ФНОα  и генера�
цию активных форм кислорода альвеолярными
макрофагами. Ранняя стадия фиброзирующего альвео�
лита выявлена у больных с длительностью заболева�
ния до одного года. В лаважной жидкости отмечался
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выраженный цитоз. Клеточный состав лаважной жид�

кости варьирует в зависимости от типа альвеолита и

нозологии: при идиопатическом фиброзирующем аль�

веолите чаще, чем при других интерстициальных бо�

лезнях лёгких, встречается нейтрофильный и нейтро�

фильно�лимфоцитарный инфильтрат, при саркоидозе

— лимфоцитарный, при экзогенных аллергических аль�

веолитах — лимфоцитарный и смешанный с примесью

эозинофилов. Макроскопические изменения лёгких в

начальную стадию фиброзирующего альвеолита опи�

сывают, как правило, основываясь на данных откры�

тых и торакоскопических биопсий. Лёгкие могут быть

изменены незначительно, быть неравномерно воздуш�

ными, полнокровными, с увеличенной плотностью.

МикроскопическиеМикроскопическиеМикроскопическиеМикроскопическиеМикроскопические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления начальныхначальныхначальныхначальныхначальных из�из�из�из�из�
менениймененийменениймененийменений при фиброзирующем альвеолите укла�
дываются в картину экссудативного и экссуда�

тивно�продуктивного воспаления. В альвеоляр�
ных перегородках — явления отёка, воспалитель�
ная инфильтрация и начальные проявления
склероза (рис. 10�10 на вклейке). Нарушение
проницаемости сосудов приводит к скоплению
экссудата в просветах альвеол, протеинозу, деск�
вамации эпителия, выпадению фибрина, вплоть
до образования гиалиновых мембран. Нередко
обнаруживаются деструктивные, продуктивные
и деструктивно�продуктивные капилляриты.

Наличие склеротических процессов в раннюю
стадию фиброзирующего альвеолита сопровож�
дается усиленной секрецией различных цитоки�
нов разными клетками, но прежде всего — аль�
веолярными макрофагами: факторов роста
(ТФРβ, bFGF), фибронектина, онкопротеинов,
стимулирующих пролиферацию фибробластов и

Ðèñ. 10-9. Ïàòîãåíåç è ìîðôîãåíåç èäèîïàòè÷åñêîãî ôèáðîçèðóþùåãî àëüâåîëèòà (êëàññè÷åñêèé âàðèàíò). ÔÐ — ôàê-
òîð ðîñòà, ÏßË — ïîëèìîðôíîÿäåðíûé ëåéêîöèò, ÈÊ — èììóííûå êîìïëåêñû, ÔÍÎ — ôàêòîð íåêðîçà îïóõîëåé.

Text
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склероз. Одновременно усиливаются синтез
фибробластами и отложение коллагенов типов
III, IV и V (рис. 10�9 в тексте и 10�10 на вклейке).

Нозологические особенности вариантов идиопа�
тического фиброзирующего альвеолита связаны
как с морфологическими, так и с клиническими
проявлениями. Морфологически они отличают�
ся выраженностью альвеолита и склероза, кле�
точным составом воспалительного инфильтрата,
а также локализацией воспалительных и склеро�
тических изменений в различных структурах рес�
пираторного отдела лёгкого.

Идиопатический фиброзирующий альвеолит от�
личается от других интерстициальных болезней
лёгких большей выраженностью повреждения и
склероза интерстиция респираторных отделов
лёгких. При этом обнаруживаются распростра�
нённые, мозаично расположенные фокусы по�
ражения, имеющие морфологию классической
интерстициальной пневмонии, «неспецифичес�
кой» интерстициальной пневмонии, реже — дес�
квамативной пневмонии и облитерирующего
бронхиолита. Воспалительный инфильтрат пред�
ставлен в основном лимфогистиоцитарными
элементами, нередко с примесью нейтрофилов,
которые по большей части локализуются не в ин�
терстиции, а в просвете альвеол. При ЭМ обра�
щают на себя внимание выраженность повреж�
дения эпителиальной выстилки при
относительной сохранности альвеолярных ка�
пилляров, а также наличие большого количества
особого фенотипического варианта альвеоляр�
ных макрофагов моноцитоидного типа с нали�
чием первичных лизосом и отсутствием вторич�
ных, а также с развитой шероховатой
эндоплазматической сетью и большим количе�
ством полирибосом. Это может свидетельство�
вать об отсутствии в них фагоцитарной активно�
сти и, напротив, усиленном белковом синтезе.
Последнее предположение подкрепляется дан�
ными иммуноморфологии по увеличению содер�
жания в таких макрофагах белковых факторов,
стимулирующих пролиферацию клеток — фиб�
ронектина, онкопротеинов c�fos и c�sis [126, 129].

Особого интереса заслуживает тот факт, что в стадию

начальных изменений при идиопатическом фибрози�

рующем альвеолите альвеолярные макрофаги интен�

сивно генерируют активные формы кислорода, а так�

же ФНОα . Поступая в лёгочную ткань, эти факторы

могут оказывать сами по себе повреждающее действие,

в первую очередь, на альвеолярный и бронхиолярный

эпителий.

Фиброзирующий альвеолит у больных пневмоконио�

зами может отличаться гранулематозным характером

воспаления, большим количеством кониофагов, а так�

же выраженным повреждением альвеолярной выстил�

ки и альвеолярных макрофагов с появлением при ряде

нозологий многоядерных клеток.

Своеобразие ранних изменений при воздействии цито�

токсических агентов и радиации заключается в появ�

лении атипизма регенерирующего альвеолярного эпи�

телия с развитием плоскоклеточной метаплазии и

дисплазии, а также ранним интерстициальным фибро�

зом с липофибробластами.

Фиброзирующий альвеолит при ревматических болез�

нях в раннюю стадию отличается преобладанием по�

вреждений на территории сосудистого русла, в первую

очередь эндотелия сосудов, и развитием васкулитов. В

то же время при системной склеродермии изменения в

лёгких очень схожи с изменениями при идиопатичес�

ком фиброзирующем альвеолите.

Саркоидоз лСаркоидоз лСаркоидоз лСаркоидоз лСаркоидоз лееееегкихгкихгкихгкихгких (МКБ: D86 Саркоидоз) харак�
теризуется минимально выраженным фибрози�
рующим альвеолитом со слабой лимфогистио�
цитарной инфильтрацией и характерными
гранулёмами (рис. 10�11 на вклейке), которые в
ряде случаев могут отсутствовать (догранулема�
тозная стадия заболевания). Альвеолярные мак�
рофаги содержат как первичные, так и вторич�
ные лизосомы, генерируют большие количества
активных форм кислорода (но меньше, чем при
идиопатическом фиброзирующем альвеолите) и
значительные количества ФНОα.

ПоздняяПоздняяПоздняяПоздняяПоздняя стадиястадиястадиястадиястадия фиброзирующегофиброзирующегофиброзирующегофиброзирующегофиброзирующего альвеолитаальвеолитаальвеолитаальвеолитаальвеолита ха�
рактеризуется типичными макроскопическими
изменениями в виде уплотнения лёгочной тка�
ни, которая при этом приобретает резиновую
плотность, понижения воздушности и эластич�
ности с формированием ячеистых структур, на�
поминающих пчелиные соты, — «сотовое лёгкое»
(рис. 10�12 на вклейке).

При микроскопическом исследовании выявля�
ются выраженный склероз интерстиция респи�
раторных отделов лёгких и кистозная перестрой�
ка лёгочной ткани с плоскоклеточной
метаплазией, дисплазией эпителия и формиро�
ванием в отдельных случаев очагов аденоматоза.
Иммуногистохимические и ЭМ�методы позво�
ляют выявить тяжёлую патологию, развивающу�
юся в области аэрогематического барьера, кото�
рая и проявляется в клинике в виде
прогрессирующей дыхательной недостаточнос�
ти. Аэрогематический барьер блокируется и пе�
рестаёт функционировать как за счёт выражен�
ного фиброза интерстиция альвеолярных
перегородок, так и за счёт дисрегенераторных из�
менений в эпителиальной выстилке.

инна

Text

Text



276276276276276 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 10

Лёгочный интерстиций расширяется за счёт утол�
щения и редупликации эпителиальных и эндоте�
лиальных базальных мембран, в нём происходит
накопление всех типов коллагенов при резко уве�
личенном удельном весе труднодеградируемых
коллагенов типов IV и V. В зону аэрогематическо�
го барьера внедряется большое количество кол�
лагеновых волокон, активированных фиброблас�
тов, фиброцитов, клеток воспалительного
инфильтрата, среди которых в эту стадию, осо�
бенно при предшествующем лечении кортикос�
тероидами, преобладают лимфоидные элементы
и гистиоциты. Фибробласты лёгочного интерсти�
ция с признаками высокой синтетической актив�
ности выявляются не только в зоне аэрогемати�
ческого барьера, между утолщёнными
базальными мембранами («интерпозиция»), но
и в просветах альвеол и капилляров, что ведёт к
запустеванию микрососудов и развитию не толь�
ко блока аэрогематического барьера, но и гипер�
тензии в малом круге кровообращения. У боль�
ных идиопатическим фиброзирующим
альвеолитом и саркоидозом лёгких появляются
особые клоны быстро пролиферирующих фиброб�
ластов. Организация же экссудата и белковой
жидкости в просвете альвеол с последующей эпи�
телизацией приводит к формированию телец
Массона и карнификации.

В случаях пневмокониозов и аллергического эк�
зогенного фиброзирующего альвеолита нередко
обнаруживаются гранулёмы. Выраженность же
воспалительного инфильтрата обычно коррели�
рует с признаками обострения процесса, может
опережать клинические симптомы и выявляться
на фоне относительного клинического благопо�
лучия.

Лёгочный эпителий на поздних стадиях фибро�
зирующего альвеолита подвергается перестройке.
Альвеолоциты типа I на больших участках заме�
щаются альвеолоцитами типа II с незрелыми ос�
миофильными мультиламеллярными тельцами,
нередко с признаками незрелости и клеточного
атипизма. В связи с нарушенной продукцией сур�
фактанта и облитерацией бронхиол развиваются
очаги ателектаза лёгочной ткани.

Дисрегенераторные изменения лёгочного эпите�
лия при фиброзирующем альвеолите могут стать
предопухолевыми процессами и приводить к раз�
витию рака лёгкого. Рак лёгкого развивается у
12,5% больных идиопатическим фиброзирующим
альвеолитом [26]. В нашем материале рак лёгко�
го выявлен у 7 больных идиопатическим фибро�
зирующим альвеолитом и системной склеродер�
мией. Опухоли, как правило, имеют строение

бронхиоло�альвеолярного рака, что может быть
объяснено локализацией предопухолевых изме�
нений при фиброзирующем альвеолите в респи�
раторных отделах лёгких и развитием злокаче�
ственной трансформации клеток Клара и
пневмоцитов типа II.

Обобщая данные литературы и собственных ис�
следований, можно выдвинуть гипотетическую
схему морфогенеза фиброзирующего альвеолита
(см. рис. 10�9), где ведущее значение играют кле�
точные кооперации, в центре которых стоят аль�
веолярные макрофаги, T�лимфоциты, различные
типы фибробластов, в ряде случаев нейтрофилы,
эозинофилы.

Альвеолярный макрофаг выполняет важнейшую
роль в развитии повреждения альвеолярной пе�
регородки посредством генерации активных форм
кислорода, протеаз, ФНОα, а также в прогресси�
ровании склеротических изменений путём сек�
реции им факторов роста и онкобелков. Интер�
стициальный фибробласт является основной
эффекторной клеткой в развитии склероза при
фиброзирующем альвеолите различной этиоло�
гии. Интерстициальный склероз приводит к на�
рушениям регенерации эпителия в респиратор�
ных отделах лёгкого и может способствовать
развитию рака лёгкого.

ÎÏÓÕÎËÈ ËÅÃÊÈÕ
В лёгком развиваются разнообразные опухоли.
Однако 90–95% всех опухолей составляют рак
лёгкого, около 5% — карциноиды и 2–5% — опу�
холи мезенхимального происхождения.

Ðàê ëåãêîãî
Рак лёгкого (МКБ: C34 Злокачественное новооб�
разование бронхов и лёгкого) в литературе име�
нуется также бронхогенной карциномой или
бронхогенным раком, что подчёркивает наиболее
распространённое мнение о гистогенезе данной
опухоли из эпителия бронхов и бронхиол. Брон�
хогенная карцинома считается убийцей №1 в ин�
дустриально развитых странах по двум причинам.

Во�первых, она является самой распространённой зло�
качественной опухолью, на её долю приходится при�
мерно 30% смертей от всех видов злокачественных
новообразований среди мужского населения. Хотя
среди женщин уровни заболеваемости и смертности
от рака лёгкого значительно ниже, однако за после�
дние 20 лет отмечается их значительной рост. Поэто�
му в настоящее время показатели смертности от рака
лёгкого опережают таковые при раке МЖ среди жен�
ского населения.
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Во�вторых, бронхогенная карцинома относится к наи�
более фатальным злокачественным опухолям челове�
ка, так как в подавляющем большинстве (75%) диаг�
ностируется на поздних стадиях, когда хирургическое
лечение уже не проводится. Но даже после полномас�
штабной комплексной терапии показатели выживае�
мости пациентов с диагнозом бронхогенной карци�
номы чрезвычайно низки.

ÝÒÈÎËÎÃÈß

Этиология рака лёгкого в 98% случаев связана с
воздействием экзогенных канцерогенных агентов
(курение, профессиональные вредности, радиа�
ция) и только в единичных случаях с генетичес�
кими факторами.

В литературе дискутируется вопрос о возможной
взаимосвязи пневмосклероза с развитием рака
лёгкого [38, 127]. Предположение о взаимосвязи
пневмосклероза и рака лёгкого впервые было выс�
казано ещё в 1939 г. [30], когда было описано раз�
витие рака лёгкого на фоне туберкулёзного пнев�
москлероза. Нами получены убедительные
доказательства о существовании возможной при�
чинно�следственной связи между этими патоло�
гическими процессами, что особенно чётко про�
слеживается при периферическом раке лёгкого
[129, 130].

Динамическое клинико�рентгенологическое наблюде�
ние за больными показывает, что периферический рак
может развиваться на фоне предсуществующего пнев�
москлероза различной природы (как очагового, так и
диффузного в исходе интерстициальных болезней лёг�
ких). При этом временной интервал между развитием
пневмосклероза и возникновением рака может быть
различным. Однако, судя по разнице между средним
возрастом обследованных нами пациентов, больных
периферическим раком лёгкого, развившегося на фоне
туберкулёза, и возрастом больных туберкулёзом и дру�
гими формами пневмосклероза, этот интервал состав�
ляет примерно 11–15 лет [166].

О взаимосвязи периферического рака лёгкого с пневмо�
склерозом свидетельствуют данные о частоте обнару�
жения рубцов в периферическом раке, а также развитие
рака лёгкого на фоне пневмосклероза туберкулёзной
этиологии и при идиопатическом фиброзирующем аль�
веолите. Нами было изучено 346 операционных наблю�
дений периферического рака лёгкого, из которых «рак в
рубце» выявлен в 83% случаев. Среди опухолей стадии
Т1 «рак в рубце» встречается значительно чаще — 94%,
что совпадает с данными других авторов [162]. Разли�
чия в частоте «рака в рубце» среди опухолей на стадии
Т1 и Т2–3, вероятнее всего, связаны с разрушением пред�
существующего рубца в ходе роста опухоли.

Состав коллагенов в метатуберкулёзных очагах у боль�
ных туберкулёзом лёгких и в рубцах на территории пнев�
москлероза идентичен и характеризуется преобладани�
ем коллагенов типов III, IV и V. Коллаген типа III является
доминирующим типом коллагена эмбрионального лёг�

кого и, вероятно, наиболее благоприятным стромаль�
ным компонентом для роста и формирования лёгочной
ткани. Коллагены же типов IV и V относятся к группе
труднодеградируемых белков и могут расщепляться толь�
ко коллагеназой типа IV, не обнаруживаемой в лёгочной
ткани и в клетках воспалительного инфильтрата. Опи�
сан синтез данного фермента клетками трансформиро�
ванного бронхиального эпителия. Полученные данные
показывают, что при туберкулёзе в лёгочной ткани, с
одной стороны, формируются рубцовые изменения,
вероятно, не подвергающиеся обратному развитию, а с
другой — они являются удобной подложкой для про�
лиферирующих клеток. Кроме того, метатуберкулёзные
рубцы содержат массу пылевых частиц, продуктов пере�
кисного окисления липидов, активные формы кисло�
рода и другие канцерогенные агенты.

На территории очагов пневмосклероза и на поздних ста�
диях фиброзирующего альвеолита, характеризующихся
выраженным интерстициальным фиброзом, с большим
постоянством обнаруживаются различные варианты
предраковых изменений эпителия с нарушенным содер�
жанием ядерной ДНК, экспрессирующие различные
онкогены и ростовые факторы.

Таким образом, хроническое воспаление и пневмоскле�
роз различной этиологии могут служить благоприятным
фоном для развития рака лёгкого. Роль хронического
воспаления в канцерогенезе обусловлена генерацией
клетками гранулём, клеточных пролифератов и инфиль�
тратов, а также самими фибробластами различных фак�
торов роста и онкобелков, способствующих пролифе�
рации эпителия.

Роль рубцов в морфогенезе периферического рака лёг�
кого заключается в том, что в рубце может происходить
депонирование экзо� и эндогенных канцерогенов, вы�
зывающих активацию протоонкогенов, а также возни�
кают местная гипоксия и иммунодепрессия, разобще�
ние межклеточных взаимодействий, изменения состава
коллагенов межклеточного матрикса. Так, в рубцах про�
исходит накопление коллагена типа III, составляющего
основную массу коллагенов интерстиция эмбриональ�
ной лёгочной ткани и регенерирующего лёгкого в фазу
пролиферации. При этом в рубцах резко снижается удель�
ный вес коллагена типа I, характерного для интерсти�
ция зрелого лёгкого. Изменения соотношения коллаге�
нов типа III и I при пневмосклерозе может
способствовать нарушению равновесия между процес�
сами пролиферации и дифференцировки эпителия. Уве�
личение концентрации коллагена типа V при пневмо�
склерозе, вероятно, связано с повреждением
коллагеновых волокон, поскольку известно, что этот
тип коллагена располагается во внутренних зонах кол�
лагеновых фибрилл.

Таким образом, пневмосклероз, независимо от
его происхождения, может выполнять роль про�
бластоматозного, фонового процесса для разви�
тия рака.

ÏÀÒÎÃÅÍÅÇ È ÌÎÐÔÎÃÅÍÅÇ ÐÀÊÀ ËÅÃÊÎÃÎ

Патогенез и морфогенез рака лёгкого подчиня�
ются общим закономерностям и связаны с нару�
шением процессов пролиферации, дифферен�
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цировки и апоптоза в эпителиальных клетках
под действием канцерогенных факторов, появ�
лением очагов гиперплазии, метаплазии и дис�
плазии бронхиального, бронхиолярного и аль�
веолярного эпителия. Ключевым моментом
патогенеза рака лёгкого является повреждение
генома эпителиальной клетки. При этом регис�
трируются хромосомные аберрации и мутации
генов, большинство из которые не являются
строго специфическими и постоянно встречаю�
щимися только при раке лёгкого. Наиболее ти�
пичной для определённого типа рака лёгкого —
мелкоклеточного рака — является делеция в ко�
ротком плече 3�й хромосомы небольшой облас�
ти — 3р14–23.

Автономный рост рака лёгкого характеризуется
отсутствием контроля за пролиферацией и диф�
ференцировкой клеток со стороны организма�
опухоленосителя. Это вовсе не означает, что опу�
холевые клетки находятся в каком�то
пролиферативном хаосе. В действительности
клетки опухолей переходят на аутокринный или
паракринный механизм регулирования своего
роста. При аутокринной стимуляции роста опу�
холевая клетка сама продуцирует факторы роста
или онкобелки — аналоги факторов роста, а так�
же рецепторы или онкобелки — аналоги рецеп�
торов факторов роста. Так происходит, напри�
мер, в мелкоклеточном раке лёгкого, клетки
которого продуцируют бомбезин и одновремен�
но рецепторы к нему. При этом происходит и па�
ракринная стимуляция, поскольку бомбезин мо�
жет взаимодействовать и с соседними клетками.
Ярким примером паракринной стимуляции опу�
холи может быть продукция соматомедина фиб�
робластами стромы рака лёгкого. При этом фак�
тор роста взаимодействует с рецепторами на
раковых клетках и стимулирует их пролифера�
цию. Автономный рост опухоли выражается в
утрате контактного торможения и иммортали�
зации (приобретение бессмертия) опухолевых
клеток, что может быть объяснено переходом
клеток на аутокринный и паракринный пути ре�
гулирования своего роста.

В настоящее время расшифрованы и уточнены
стадии морфогенеза рака лёгкого, среди них вы�
деляют:

1) стадию предопухоли — гиперплазии и предопухоле�
вой дисплазии;

2) стадию неинвазивной опухоли («рак на месте»);

3) стадию инвазивного роста опухоли;

4) стадию метастазирования.

Предопухолевая дисплазия характеризуется раз�
витием изменений как в паренхиматозных, так
и стромальных элементах. Основными морфоло�
гическими критериями диспластических про�
цессов считают появление признаков клеточно�
го атипизма в паренхиме органа при сохранной
структуре ткани. В строме же очагов дисплазии
регистрируются изменения состава межклеточ�
ного матрикса, появление клеточного инфильт�
рата, фибробластическая реакция и др. При этом
генетические перестройки могут значительно
опережать морфологические изменения и слу�
жить ранними методами диагностики предопу�
холевых изменений.

В крупных бронхах названные процессы разви�
ваются при попадании канцерогенов с вдыхае�
мым воздухом, что приводит к повреждению му�
коцилиарного барьера, оголению клеток
базального слоя, которые не снабжены реснич�
ками, как реснитчатые клетки, не могут проду�
цировать слизь, как это происходит в бокаловид�
ных клетках в ответ на повреждение.
Единственные возможные способы реакции ба�
зальных клеток на повреждение — их гибель или
размножение. Последнее происходит в услови�
ях инкорпорации канцерогенного агента, что
приводит к плоскоклеточной метаплазии, дис�
плазии и злокачественной трансформации. Опи�
санные механизмы имеют большое значение для
возникновения рака лёгкого крупных бронхов.

В мелкие бронхи, бронхиолы и альвеолы канце�
рогенные агенты могут попадать не только с вды�
хаемым воздухом, но и приноситься с кровью и
лимфой. Однако, вероятно, концентрации по�
ступаемых таким образом в лёгкие канцероген�
ных агентов бывают недостаточными для индук�
ции процессов малигнизации. Это
подтверждается данными эксперимента и кли�
ническими наблюдениями. Необходимы допол�
нительные условия, способствующие концент�
рации канцерогенов. Такими условиями
являются хроническое воспаление и пневмоскле�
роз, благоприятствующие также и нарушению
иммунологического контроля за появлением
мутированных клеток и нарушениям межклеточ�
ных регуляторных взаимодействий. Наибольшее
значение для развития рака лёгкого имеют «де�
компенсированное» хроническое воспаление и
пневмосклероз при туберкулёзе, идиопатичес�
ком фиброзирующем альвеолите, в рубцах после
перенесённого инфаркта лёгкого, вокруг инород�
ных тел («рак в рубце»). В очагах хронического
воспаления и пневмосклероза возникают фоку�
сы пролиферации эпителия бронхов, бронхиол
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и альвеол, состоящие из базальных, реснитча�
тых, слизистых клеток, клеток Клара, альвеоло�
цитов типа II. При прогрессировании процесса
развиваются метаплазия и дисплазия бронхиаль�
ного и бронхиолярного эпителия, очаги адено�
матоза с атипией эпителиальных клеток и ати�
пическая гиперплазия эпителия в овальных и
щелевидных структурах в очагах пневмосклеро�
за. Описанные изменения имеют большое зна�
чение для развития рака лёгкого, мелких брон�
хов и бронхиол. Дискуссионным остаётся вопрос
о возможности возникновения рака лёгкого из
трансформированных альвеолоцитов типа II.
Следует, однако, помнить о возможности разви�
тия рака лёгкого без предшествующих предра�
ковых изменений.

ÊËÀÑÑÈÔÈÊÀÖÈß ÐÀÊÀ ËÅÃÊÎÃÎ

Классификация рака лёгкого учитывает локали�
зацию опухоли, характер роста, макроскопичес�
кий вид, стадию процесса, гистогенез [40, 178].

По локализации выделяют: 1) прикорневой (цен�
тральный), исходящий из стволового, долевого
и проксимальной части сегментарного бронха;
2) периферический, исходящий из бронхов
меньшего калибра, бронхиол и, вероятно, аль�
веол; 3) смешанный (массивный).

По характеру роста: 1) экзофитный (эндоброн�
хиальный); 2) эндобронхиальный (экзобронхи�
альный и перибронхиальный).

По макроскопической форме: 1) бляшковидный;
2) полипозный; 3) эндобронхиальный диффуз�
ный; 4) узловатый; 5) разветвлённый; 6) узлова�
то�разветвлённый; 7) полостной; 8) пневмонио�
подобный.

По микроскопическому виду (гистогенезу) (см.
рис. 10�13 на вклейке): 1) плоскоклеточный (ва�
рианты по гистологическому строению и уров�
ню дифференцировки); 2) мелкоклеточный:
классический (овсяноклеточный, лимфоцитопо�
добный, промежуточноклеточный, комбиниро�
ванный); 3) аденокарцинома: ацинарная, сосоч�
ковая, бронхиоло�альвеолярная карцинома,
солидная с продукцией слизи; 4) крупноклеточ�
ный рак: как варианты — гигантоклеточный рак,
светлоклеточный рак; 5) железистоплоскокле�
точный рак; 6) карциноидная опухоль; 7) рак
бронхиальных желёз: аденоидно�кистозный рак,
мукоэпидермоидный рак и др.

Наихудшим прогнозом обладают крупноклеточ�
ный рак и мелкоклеточный рак. Крупноклеточ�

ный рак лёгкого при СМ содержит крупные ра�
ковые клетки, которые при гистохимическом и
ЭМ�исследованиях обнаруживают признаки
плоского или железистого эпителия.

Мелкоклеточный рак лёгкого — группа опухо�
лей, состоящих из мелких недифференцирован�
ных раковых клеток. Однако при гистохимичес�
ком и ЭМ�исследованиях в этой группе
обнаруживаются опухоли различной дифферен�
цировки [116]: плоскоклеточной, железистой,
нейроэндокринной (преобладает), а также не�
классифицируемые опухоли.

Среди множества гистологических типов рака
лёгкого в настоящее время выделяют нейроэн�
докринные карциномы, представленные тремя
типами опухолей: высоко дифференцированной
нейроэндокринной карциномой (синоним —
типичный, «доброкачественный» карциноид),
умеренно дифференцированной нейроэндок�
ринной карциномой (атипичный, злокачествен�
ный карциноид), низко дифференцированной
нейроэндокринной карциномой (мелкоклеточ�
ный рак с нейроэндокринной дифференциров�
кой).

Патологическая анатомия прикорневого и пери�
ферического рака различна. Массивный рак фак�
тически является поздней стадией развития цен�
трального или периферического рака.

Прикорневой рак развивается в крупных брон�
хах. Предраковые процессы — плоскоклеточ�
ная метаплазия и дисплазия бронхиального
эпителия, как правило, на фоне хронического
воспаления. Преобладающие макроскопичес�
кие формы — полипозный, узловатый, развет�
влённый, узловато�разветвлённый. Гистогене�
тически прикорневой рак связан с клетками
бронхиального эпителия — базальной, бока�
ловидной и реснитчатой. Наиболее часто
встречающиеся гистологические типы прикор�
невого рака — плоскоклеточный и мелкокле�
точный нередко осложняются ретростеноти�
ческими абсцессами лёгких, ателектазами.
Опухоль может прорастать в средостение, сер�
дечную сорочку, пищевод, сосудистые стволы,
что может стать причиной лёгочного кровоте�
чения. Основные методы диагностики — брон�
хоскопия с биопсией, цитологическое иссле�
дование мокроты и радиологическое
исследование.

Периферический рак лёгкого в нередких случаях
развивается на фоне предшествующих склеро�
тических изменений — очаговых или диффуз�
ных. Предраковые процессы — плоскоклеточ�

Text
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ная метаплазия, дисплазия эпителия мелких
бронхов и бронхиол, аденоматоз с атипией кле�
ток и атипическая гиперплазия эпителия в
овальных и щелевидных структурах в рубце.
Преобладающие макроскопические формы —
узловатая, узловато�разветвлённая, полостная
и пневмониоподобная. Гистогенез перифери�
ческого рака связан не только с базальной, бо�
каловидной и реснитчатой клетками бронхов
и бронхиол, но и с клетками Клара и альвеоло�
цитами типа II. Это определяет существование
большего разнообразия гистологических типов
периферического рака лёгкого. Так, в перифе�
рических отделах лёгкого преобладают желе�
зистые карциномы, встречается бронхиоло�
альвеолярная карцинома. Плоскоклеточный
рак и мелкоклеточный рак выявляются значи�
тельно реже. Основными методами ранней ди�
агностики периферического рака лёгкого явля�
ются рентгенологический и трансторакальная
чрескожная биопсия лёгкого. Осложнения опу�
холи связаны с прорастанием её в плевральную
полость с развитием серозно�геморрагическо�
го или геморрагического плеврита, распрост�
ранением на крупные бронхи, распадом и на�
гноением самой опухоли.

Метастазирование рака лёгкого на начальных
стадиях происходит преимущественно лимфо�

генным путём. Первые метастазы обнаружива�
ются в регионарных лимфатических узлах. На
поздних стадиях лимфогенные метастазы рас�
пространяются в бифуркационные, паратрахе�
альные, медиастинальные и шейные лимфоуз�
лы, может развиться канцероматоз лёгких,
плевры и брюшины, появляются гематогенные
метастазы в печени, костях, надпочечниках,
головном мозге.

ÁÈÎÌÎËÅÊÓËßÐÍÛÅ ÌÀÐÊÅÐÛ ÐÀÊÀ
ËÅÃÊÎÃÎ

Биомолекулярные маркёры рака лёгкого разно�
образны и представлены различными генами,
белками, гормонами и другими молекулами.

КККККЛЕТЛЕТЛЕТЛЕТЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕ ОООООНКОНКОНКОНКОНКОГЕНЫГЕНЫГЕНЫГЕНЫГЕНЫ ПРИПРИПРИПРИПРИ РРРРРАКЕАКЕАКЕАКЕАКЕ ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕГКОГКОГКОГКОГКОГГГГГООООО

В патогенезе рака лёгкого наибольшее значение
имеют клеточные онкогены четырёх семейств
(myc, ras, bcl, erbB, см. табл.10�1).

•  Семейство myc клеточных онкогенов — c�myc,
L�myc, N�myc  являются немедленно реагиру�
ющими генами и кодируют клеточные регуля�
торные белки, индуцирующие пролиферацию
и подавляющие дифференцировку. При отсут�
ствии факторов роста повышение экспрессии
c�myc приводит не к делению клеток а к апоп�

Òàáëèöà 10-1. Êëåòî÷íûå îíêîãåíû ïðè ðàêå ë¸ãêîãî [13, 14, 25, 50, 116]

Примечание: МРЛ — мелкоклеточный рак лёгкого, НМРЛ — немелкоклеточный рак лёгкого.

 Онкогены  Механизм  Тип опухоли

 Ядерные факторы транскрипции
 c-myc  Амплификация/высокая экспрессия  МРЛ, НМРЛ
 N-myc  Амплификация/высокая экспрессия  МРЛ
 L-myc  Высокая экспрессия  МРЛ
 c-jun  Нарушенная экспрессия  МРЛ, НМРЛ
 c-myb  Нарушенная экспрессия  МРЛ
 c-erb A  Потеря гетерозиготности  МРЛ

 Мембраносвязанные с G протеином
 К-ras  Точковая мутация  НМРЛ

 Тирозинкиназы рецепторов
 c-erbB2 (HER2/neu)  Высокая экспрессия  НМРЛ
 c-fms  Нарушенная экспрессия  НМРЛ
 c-kit  Нарушенная экспрессия  МРЛ, НМРЛ
 c-met  Высокая экспрессия  МРЛ, НМРЛ

 Тирозинкиназа нерецепторная
 c-src  Нарушенная экспрессия  МРЛ, НМРЛ

 Серинкиназа цитоплазматическая
 с-raf1  Потеря гетерозиготности  МРЛ

 Ингибитор апоптоза
 bcl2  Высокая экспрессия  МРЛ, НМРЛ
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тозу, который может ингибироваться bcl2. Ам�
плификация c�myc обнаруживается в 10–25%
случаев рака лёгкого, в то время как L�myc и N�
myc — только в нейроэндокринных опухолях
лёгких (10–30%). Определение повышенной
экспрессии онкопротеинов myc регистрирует�
ся значительно чаще. Определение же повы�
шенной экспрессии иммуногистохимически
затруднено, поскольку белковые продукты об�
ладают коротким периодом жизни. Полупери�
од распада составляет 10 мин.

Экспрессия L�myc обнаруживалась только в группе ней�
роэндокринных опухолей лёгких, а экспрессия с�myc
как в группе мелкоклеточного, так и немелкоклеточ�
ного рака лёгкого. В группе мелкоклеточного рака лёг�
кого установлена достоверная корреляция экспрессии
L�myc и c�myc с наличием метастазов и размерами опу�
холи.

•  Семейство ras клеточных онкогенов нередко
подвергается изменениям при опухолевом ро�
сте. Гены кодируют синтез белков р21, облада�
ющих ГТФ�азной активностью и связывающих�
ся с ГТФ и тем самым воздействующих на
передачу внутриклеточного сигнала. Описаны
мутации, активирующие гены ras и локализу�
ющиеся в кодонах 12, 13 и 61 [12, 116]. Наибо�
лее часто в раке лёгкого обнаруживаются мута�
ции K�ras,  присущие только
немелкоклеточному раку лёгкого. Частота му�
таций K�ras в аденокарциномах лёгкого состав�
ляет до 30%, а в плоскоклеточном раке лёгкого
только 3%. В двух больших исследованиях 30%
случаев аденокарцином имели мутации в ко�
доне 12 и только 3% в других кодонах [45, 67].
Показана связь мутаций K�ras с табакокурени�
ем. О влиянии на выживаемость больных ра�
ком лёгкого данные противоречивы: ранее
была показана взаимосвязь мутации K�ras, не
подтверждённая в более поздних работах [41].

•  Семейство bcl, состоящее из bcl2, bax, bak, bcl�
XL, bcl�XS, белковые продукты которых спо�
собны образовывать гомо� и гетеродимеры, ока�
зывающие порой диаметрально
противоположное действие на пролиферацию
и апоптоз опухолевых клеток. Наиболее изу�
ченный из данного семейства bcl2 локализует�
ся на внутренней мембране митохондрий, а
также в ядре, стимулирует пролиферацию кле�
ток и ингибирует апоптоз, вероятно, за счёт
антиоксидантной активности. Напротив bax�
протеины, транскрипцию и синтез которых
регулирует p53, блокируют пролиферацию и
стимулируют апоптоз опухолевых клеток. bcl�

XL ингибирует апоптоз и стимулирует проли�
ферацию, а bcl�XS — напротив, индуцирует
апоптоз. Таким образом баланс между белко�
выми продуктами bcl2, bax, bcl�XL, bcl�XS и
будут определять сдвиг равновесия в сторону
пролиферации или апоптоза в опухоли.

Особое внимание следует обратить на ядерную лока�
лизацию онкопротеина, так как она может соответ�
ствовать его неактивной, фосфорилированной форме,
не способной блокировать апоптоз. Обнаружена так�
же достоверная корреляция между экспрессией bcl2 и
стадией опухоли. В то же время при исследовании кор�
реляции между экспрессией bcl2 и выживаемостью
больных мелкоклеточным раком лёгкого нами была
получена положительная корреляция между экспрес�
сией bcl2 и лучшими показателями выживаемости боль�
ных. Полученные противоречия являются, по всей ви�
димости, не случайными и могут быть связаны с
несколькими факторами. Во�первых, не исключено,
что bcl2�положительные мелкоклеточные карцино�
мы более чувствительны к проводимой химиотерапии;
во�вторых, выживаемость больных определяется мно�
жеством других показателей (например, уровнем ак�
тивности систем, обеспечивающих антибластомную
резистентность, общую резистентность организма и
др.) и, наконец, известно, что дисбаланс bcl2 c други�
ми членами семейства bcl, прежде всего bax, определя�
ет прогноз при мелкоклеточном раке лёгкого [25].

При немелкоклеточном раке лёгкого остаются сомни�
тельными корреляции экспрессии bcl2 с выживаемос�
тью больных, данные противоречивы [3, 28, 63]. В
целом можно сделать вывод, что иммуногистохимия
bcl2 и bax имеет колоссальное значение в определе�
нии прогноза при раке лёгкого.

ГГГГГЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫ�����СУПРЕССОРЫСУПРЕССОРЫСУПРЕССОРЫСУПРЕССОРЫСУПРЕССОРЫ ПРИПРИПРИПРИПРИ РАКЕРАКЕРАКЕРАКЕРАКЕ ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕГКОГОГКОГОГКОГОГКОГОГКОГО

Роль генов�супрессоров при развитии опухолей
сводится к блокированию апоптоза и снятию
их супрессивного влияния на клеточные онко�
гены, что в итоге заканчивается активацией
пролиферации. Для реализации эффекта от по�
вреждений генов�супрессоров изменения дол�
жны затрагивать оба аллеля гена, так как мути�
рованный ген�супрессор всегда относится к
сохранному, как рецессивный к доминантному.
Например, мутация или делеция одного из ал�
лелей гена�супрессора должна сопровождаться
потерей или изменениями другого аллеля.
Гены�супрессоры в раке лёгкого изучены отно�
сительно хорошо (табл. 10�2).

При раке лёгкого известны наиболее часто
встречающиеся делеции хромосом, затрагива�
ющие 3p21–24, 17p13, 13q14, 9p21–22 и 5q21.
3p21–24�делеция наиболее часто встречается
при раке лёгкого — при мелкоклеточном в 100%
и при немелкоклеточном в 85% случаев [49, 75,
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82]. Но в этой зоне не локализуется ни один ген�
супрессор. Другие же сайты соответствуют изве�
стным генам�супрессорам. Так, например, p53
локализуется в 17р13, ген Rb ретинобластомы —
13q14, р16 INK4B(MTS1) и р15 INK4B(MTS2) —
9р21–22, МСС (мутированный ген в раке тол�
стой кишки) и АРС (ген аденоматозных поли�
пов толстой кишки) — 5q21 (табл. 10�2). Функ�
ции большинства из перечисленных генов
хорошо известны и связаны с контролем фазы
G1 митотического цикла и/или апоптоза. Их
инактивация вызывает ускользание из останов�
ки в G1�фазе и развитие апоптоза. Потеря гете�
розиготности была изучена в очагах метаплазии
и дисплазии рака на месте. При плоскоклеточ�
ной метаплазии была выявлена потеря гетеро�
зиготности в сайтах 17р13, 5q21 и 9p21 [75, 76,
82]. При этом в разных очагах в пределах одного
и того же лёгкого можно было обнаружить раз�
ные мутации. Выявление повреждения генома в
области локализации генов�супрессоров на ста�
дии предраковых изменений свидетельствует об
участии этих генов на ранних стадиях опухоле�
вого роста. В настоящее время описан ряд новых
генов�супрессоров, имеющих, видимо, значение
для развития рака лёгкого и локализованных в
хромосомах 1 и 16.

•  Ген p53 подвергается наиболее частым измене�
ниям при опухолевом росте. «Дикий» тип p53
(природный) является фактором транскрип�
ции с множественными функциями, включа�
ющими регулировку перехода клеток из G1� в
S�фазу, репарацию ДНК, апоптоз вслед за по�
вреждением генома [37, рис. 10�14 на вклей�
ке]. Делеция одного из аллелей (17р13) в соче�
тании с точковой мутацией в другом аллеле —
генетические перестройки, наблюдаемые в
большинстве злокачeственных опухолей. Му�
тированный p53 фактически действует как кле�
точный онкоген, стимулирует пролиферацию
опухолевых клеток и вызывает образование АТ,

которые выявляются в крови больных. После�
днее послужило основанием для разработки
иммунодиагностики и иммунотерапии рака
лёгкого.

Мутация вызывает конформационные изменения в
протеине p53, и тот накапливается в ядрах клеток, что
позволяет определять его иммуногистохимическими ме�
тодами. Считается, что «дикий» тип p53 обладает очень
коротким полупериодом жизни (20 мин) и поэтому его
невозможно определить иммуногистохимически. На�
копление мутантного p53 обнаруживается в 70–100%
случаев культуры клеток мелкоклеточного рака лёгко�
го, в 50–70% — мелкоклеточного рака лёгкого опера�
ционного и секционного материала [21, 78, 79] и 45–
75% — немелкоклеточного рака лёгкого [13, 18].
Аккумуляция p53 в ядрах клеток может достоверно
свидетельствовать о появлении мутации в гене, при ус�
ловии, что имеется не менее 20% позитивных клеток,
выявленных не менее чем 2 методами. p53�негативные
случаи — не только случаи с «диким» типом p53, но и
случаи с отсутствием синтеза какого�либо белка p53.
Эти случаи могут иметь также и не определяемые, и
сплайсинговые мутации, которые невозможно выявить
иммуногистохимически, составляющие примерно 20%
негативных по p53 случаев [32]. В целом инактивация
p53 при раке лёгкого имеется примерно в 70% случаев.
Исследования по корреляции экспрессии p53 с выжи�
ваемостью противоречивы. Если такое действие и име�
ется, то оно очень несущественно. Не понятна и связь
p53 со злокачественной трансформацией. В то же вре�
мя экспериментальные данные показывают, что при
активации «дикого» типа p53 происходит замедление
роста и развивается апоптоз, что может привести к ре�
версии злокачественного фенотипа [16, 78].

Имеются доказательства о значении мутации p53 на
ранних стадиях канцерогенеза лёгкого. Мутантные
формы р53 никогда не выявляются при базальнокле�
точной гиперплазии или плоскоклеточной метаплазии
без признаков дисплазии. При дисплазии мутации p53
выявляются в 12–53% случаев, а при раке на месте — в
60–90% случаев в исследованиях ткани, окружающей
раковый очаг. В соответствии с результатами последних
исследований [11] ожидаемая частота экспрессии p53
при дисплазиях эпителия лёгкого составляет до 91%.
Взаимосвязь накопления p53 при предраке с последу�
ющим развитием опухоли достоверна. Обнаружение p53
более чем в 20% клеток в очагах дисплазии является
маркёром необратимых предраковых изменений. Сле�

Òàáëèöà 10-2. Èçìåíåíèÿ ãåíîâ-ñóïðåññîðîâ ïðè ðàêå ë¸ãêîãî [13, 14, 50, 116, 128, 135]

Примечание: МРЛ — мелкоклеточный рак лёгкого, НМРЛ — немелкоклеточный рак лёгкого. MCC — Mutated in Colorectal
Cancers (OMIM *159350), APC — Adenomatous Polyposis of the Colon (OMIM *175100), nm23 — ген предрасположенности
к развитию нейробластомы (OMIM 156490).

Гены-
супрессоры

Механизм Гистологический тип
опухоли

p53
Rb
3p
APC
MCC
nm23

Инактивация/мутации
Инактивация
?
Потеря гетерозиготности
Потеря гетерозиготности
Потеря гетерозиготности/низкая экспрессия

МРЛ, НМРЛ
МРЛ
МРЛ, НМРЛ
МРЛ, НМРЛ
МРЛ, НМРЛ
НМРЛ

Text
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дует, однако, помнить, что примерно 50% случаев рака
лёгкого развивается без мутаций p53.

В последние годы показано, что нарушение работы p53
происходит при его взаимодействии с другими белка�
ми–регуляторами митотического цикла — р21, Мdm2,
bax.

•  Ген Rb локализуется в сайте 13q14, который под�
вергается делеции в 80% мелкоклеточного рака
лёгкого (так же часто, как и при ретинобласто�
ме). Кодирует ядерный фосфопротеин с моле�
кулярной массой 110 кД и контролирует выход
клетки из G1�фазы. Гипофосфорилирование
Rb приводит к блокаде клетки на стадии G1 и
к апоптозу. Инактивация Rb в опухолях дости�
гается потерей одного из аллелей и мутацией
второго аллеля. Экспрессия Rb отсутствует в
90% мелкоклеточного рака лёгкого и имеет
плохое прогностическое значение. В немел�
коклеточном раке лёгкого экспрессия отсут�
ствует в 30% случаев и не имеет прогностичес�
кого значения [34 , 65, 91, 129].

Таким образом, инактивация генов p53 и Rb име�
ет значительно больший эффект для развития и
прогрессии мелкоклеточного рака лёгкого, чем
немелкоклеточного, что подтверждает разные
пути онкогенеза этих опухолей.

ФФФФФАКТАКТАКТАКТАКТОРЫОРЫОРЫОРЫОРЫ РОСТРОСТРОСТРОСТРОСТААААА ИИИИИ РЕЦЕПТРЕЦЕПТРЕЦЕПТРЕЦЕПТРЕЦЕПТОРЫОРЫОРЫОРЫОРЫ ККККК ФФФФФАКТАКТАКТАКТАКТОРОРОРОРОРАМАМАМАМАМ РОСТРОСТРОСТРОСТРОСТААААА

ПРИПРИПРИПРИПРИ РАКЕРАКЕРАКЕРАКЕРАКЕ ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕГКОГОГКОГОГКОГОГКОГОГКОГО

В прогрессии рака лёгкого факторы роста игра�
ют важную роль, обеспечивая с помощью ауток�
ринной и паракринной стимуляции рост опухо�
ли (табл. 10�3). Экспрессия рецептора фактора

роста эпидермиса обнаруживается в плоскокле�
точном раке лёгкого и реже в других гистологи�
ческих типах опухоли [129].

Интересные данные были получены по экспрес�
сии одного из соматомединов — инсулинопо�
добного фактора роста 2 (IGF�2) и связывающих
его белков (IGFBP1–6) при раке лёгкого [44,
129]. Исследование выполнено на операционном
материале и в культурах рака лёгкого с использо�
ванием иммуногистохимических методов. IGF�
2 выявлен в 45% наблюдений рака лёгкого, не�
сколько чаще в плоскоклеточном раке. IGFBP
обнаруживались в различных гистологических
типах опухоли; IGFBP2,5 — значительно в боль�
шем проценте случаев плоскоклеточного рака
лёгкого.

МММММОЛЕКУЛЫОЛЕКУЛЫОЛЕКУЛЫОЛЕКУЛЫОЛЕКУЛЫ АДГЕЗИИАДГЕЗИИАДГЕЗИИАДГЕЗИИАДГЕЗИИ ИИИИИ МЕЖКЛЕТМЕЖКЛЕТМЕЖКЛЕТМЕЖКЛЕТМЕЖКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙ МАМАМАМАМАТРИКСТРИКСТРИКСТРИКСТРИКС

СТРОМЫСТРОМЫСТРОМЫСТРОМЫСТРОМЫ ПРИПРИПРИПРИПРИ РАКЕРАКЕРАКЕРАКЕРАКЕ ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕГКОГОГКОГОГКОГОГКОГОГКОГО

Молекулы адгезии и межклеточный матрикс
стромы рака лёгкого оказывают модулирующее
действие на опухолевые клетки и обеспечивают
рост, инвазию и метастазирование опухоли.

Изучена экспрессия CD44 (варианты 5, 6 и 7) в
98 случаях рака лёгкого [129]. Исследование про�
ведено на операционном материале с использо�
ванием иммуногистохимического определения
продуктов в парафиновых срезах. Установлена
специфическая экспрессия CD44�6 в плоскокле�
точном раке лёгкого, преимущественно в высо�
кодифференцированных формах и у больных без
лимфогенных метастазов. Можно предполо�

Òàáëèöà 10-3. Ýêñïðåññèÿ ôàêòîðîâ ðîñòà è èõ ðåöåïòîðîâ ïðè ðàêå ë¸ãêîãî [44, 50, 129]

Примечание: МРЛ — мелкоклеточный рак лёгкого; НМРЛ — немелкоклеточный рак лёгкого; ФР — фактор роста.

ФР/рецептор ФР Гистологический тип опухоли
Бомбезин/гастрин-рилизинг полипептида рецептор МРЛ
Инсулиноподобный ФР/рецептор к нему МРЛ, НМРЛ
Эпидермальный ФР/рецептор эпидермального ФР (c-erbB1) МРЛ, НМРЛ
ТФРα/рецептор эпидермального ФР(c-erbB1) НМРЛ
ТФРβ/рецептор ТФРβ МРЛ, НМРЛ
ФР тромбоцитов (c-sis) МРЛ, НМРЛ
ФР стволовых клеток (c-kit) МРЛ, НМРЛ
Нейромедин В/рецептор к нейромедину МРЛ
Нейротензин/рецептор к нейротензину МРЛ
АДГ/рецептор к АДГ МРЛ
VIP/рецептор VIP МРЛ
Трансферрин/рецептор к трансферрину МРЛ, НМРЛ
ФР гепатоцитов/рецептор к ФР гепатоцитов (с-men) МРЛ, НМРЛ
Колониестимулирующий ФР-1/рецептор ФР-1(c-fms) НМРЛ
Относящийся к ПТГ пептид НМРЛ
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жить, что различные варианты CD44 и их ком�
бинации могут модулировать поведение опухо�
левых клеток при раке лёгкого: CD44�6 обеспе�
чивает, вероятно, сильные межклеточные
контакты между опухолевыми клетками и может
служить маркёром высокодифференцированно�
го плоскоклеточного рака В то же время другой
вариант CD44, который экспрессируется также
на поверхности подвижных клеток воспалитель�
ного инфильтрата и выявлялся нами с помощью
АТ ко всем типам CD44, обеспечивает инвазив�
ные свойства опухолевых клеток.

ПППППАААААТТТТТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ АПОПТАПОПТАПОПТАПОПТАПОПТОЗОЗОЗОЗОЗААААА ПРИПРИПРИПРИПРИ РРРРРАКЕАКЕАКЕАКЕАКЕ ЛЛЛЛЛЕЕЕЕЕГКОГКОГКОГКОГКОГГГГГООООО

В литературе описаны 2 разновидности патоло�
гии апоптоза: во�первых, чрезмерный апоптоз
по сравнению с пролиферацией, что приводит к
чрезмерной клеточной гибели (например, фуль�
минантные формы гепатитов В и С) или к атро�
фии; во�вторых, недостаточный апоптоз по от�
ношению к уровню пролиферативных
процессов, что наблюдается при гиперпластичес�
ких процессах и опухолевом росте. Мы полага�
ем, что в раке лёгкого существует и третий вари�
ант патологии апоптоза, который, видимо,
может быть свойственен и другим опухолям, зак�
лючающийся в его незавершённости в связи с
отсутствием фагоцитоза апоптозных телец.

Среди многочисленных генетических перестроек при
раке лёгкого, c которыми увязывается как онкогенез,
так и апоптоз, следует особо отметить активацию до�
минантных протоонкогенов семейства c�myc и bcl, и
инактивацию парных аллелей рецессивных генов�суп�
рессоров опухолевого роста (Rb, p53, p21 и некоторых
других, располагающихся на хромосомах 9p и 3р). Осо�
бый интерес среди доминантных протоонкогенов пред�
ставляют члены семейства bcl (bcl2, bax, bak), при раз�
личных взаимодействиях которых клетка может
вступать как в пролиферацию, так и в апоптоз. Ген p53,
являясь основным регулятором апоптоза, контроли�
рует балансы bcl2/bax, bcl2/bak, от которых зависит
дальнейшая судьба клетки. Однако при наличии мута�
ций гена p53, которые обнаружены в 90% случаев мел�
коклеточного рака лёгкого, имеется нарушение баланса
bax/bcl2, bak/bcl2, что приводит к неконтролируемой
пролиферации.

Обнаружена специфическая локализация апоптозных
телец: по границам опухоли с прилежащей тканью, в
зонах опухоли вокруг фокусов некроза и вокруг стенок
опухолевых сосудов с отсутствием фагоцитоза апоптоз�
ных телец. Такой незавершённый характер апоптоза,
без последующего фагоцитоза апоптозных телец, мож�
но считать проявлением его патологии при опухолевом
росте. Керр и другие авторы, изучавшие апоптоз при
различных патологических процессах [46], показали,
что, как правило, апоптоз завершается немедленным

фагоцитозом апоптозных телец, чем, возможно, и
объясняется отсутствие воспалительной реакции вок�
руг апоптозных телец. Эти же авторы считают, что в
ряде случаев апоптозные тельца могут подвергаться
вторичному аутолизу за счёт собственных лизосомаль�
ных ферментов с образованием постапоптозного дет�
рита, не отличимого от некротического. В связи с этим
интересен и тот факт, что вокруг фокусов детрита в
мелкоклеточном раке лёгкого часто обнаруживались
апоптозные тельца и при этом отсутствовала воспали�
тельная реакция, что даёт возможность предположить,
что фокусы детрита, обнаруженные в мелкоклеточ�
ном раке лёгкого, являются результатом не только не�
кроза, но и аутолиза апоптозных телец в результате
незавершённых процессов апоптоза.

Незавершённый апоптоз с последующим ауто�
лизом апоптозных телец, приводящим к выходу
клеточных онкогенов, факторов роста и цитоки�
нов, может являться мощным источником ми�
тогенных факторов, стимулирующих пролифера�
цию сохранных живых опухолевых клеток. Таким
образом, можно предположить, что незавершён�
ный апоптоз в раке лёгкого с последующим ауто�
лизом апоптозных телец может ещё в большей
степени стимулировать рост опухоли.

ÃÈÑÒÎÃÅÍÅÒÈ×ÅÑÊÈÅ ÌÀÐÊÅÐÛ
ÐÀÇËÈ×ÍÛÕ ÒÈÏÎÂ ÐÀÊÀ ËÅÃÊÎÃÎ

Рак лёгкого представлен опухолями различного
гистогенеза. В последние годы все гистологичес�
кие типы рака лёгкого подразделяют на мелко�
клеточный и немелкоклеточный, которые отли�
чаются не только морфологическими
проявлениями, но также и клинически, ответом
на химиотерапию и прогнозом жизни больных.
Мелкоклеточный рак лёгкого характеризуется и
особыми маркёрами из группы клеточных онко�
генов, генов�супрессоров и факторов роста. Кро�
ме того, мелкоклеточный рак отличается и при�
знаками нейроэндокринной дифференцировки,
выявляемыми более чем в 90% случаев (табл. 10�
4). Паренхиматозные клетки таких опухолей эк�
спрессируют и хромогранин (рис. 10�16 и 10�17
на вклейке), и панцитокератины. Хромогранин
выявлялся в виде гранул в цитоплазме опухоле�
вых клеток. Количество хромогранин�положи�
тельных клеток и уровень экспрессии колебались
в зависимости от степени зрелости опухоли.

Иммуногистохимическая реакция на панцито�
кератины положительна во всех типах эпители�
альных опухолей (см. рис. 10�15 на вклейке), а
также и в карциноидных опухолях (как и в под�

Text

Text

Text
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Òàáëèöà 10-4. Ìàðê¸ðû íåéðîýíäîêðèííûõ îïóõîëåé ë¸ã-
êèõ [130]

Маркёры нейроэндокринной дифференцировки
Нейроэндокринные гранулы
Хромогранин
L-ДОФА декарбоксилаза
Нейроноспецифическая енолаза
Нейрональные молекулы адгезии
Синаптофизин и др. специфические синаптические
полипептиды
Полипептиды (инсулин, глюкагон, АКТГ,
кальцитонин и др.)
Амины (серотонин и катехоламины)

группе мелкоклеточного рака лёгкого). Панци�
токератины выявляются в виде филаментозных
и гранулярных структур в цитоплазме опухоле�
вых клеток. Экспрессия панцитокератинов в

клетках нейроэндокринных опухолей лёгкого
подтверждает их эпителиальный цитогенез и мо�
жет быть простым и надёжным методом в диффе�
ренциальной диагностике мелкоклеточного рака
лёгкого с другими опухолями мелкоклеточного ха�
рактера.

Немелкоклеточный рак лёгкого — гетерогенная
группа опухолей, относящихся к разным гистоге�
нетическим группам: плоскоклеточный рак (мар�
кёрами являются цитокератины, кератогиалин),
аденокарцинома (цитокератины, слизи, сурфак�
тант), а также крупноклеточный рак, который мо�
жет быть представлен как низкодифференцирован�
ной аденокарциномой, так и
низкодифференцированным плоскоклеточным ра�
ком.
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ГЛАВА
1111111111

А.А. ЧумаковА.А. ЧумаковА.А. ЧумаковА.А. ЧумаковА.А. Чумаков

ЗАБОЛЕВАНИЯ
ОРОФАЦИАЛЬНОЙ

ОБЛАСТИ

В главе 11 рассмотрены аномалии (пороки развития) орофаци�
альной области, заболевания зубов, дёсен и периодонта, слизис�
той оболочки и мягких тканей рта, губ, языка, челюстей (челюс�
тных костей) и слюнных желёз.

ÏÎÐÎÊÈ ÐÀÇÂÈÒÈß
По этиологическому принципу аномалии (пороки развития) оро�
фациальной области подразделяют на наследственные, экзоген�
ные и многофакторные.

•  Наследственные пороки развития: генные и хромосомные.

ХромосомныеХромосомныеХромосомныеХромосомныеХромосомные. Аномалии орофациальной области чаще наблюдаются при три�
сомиях (13 — синдром Патау, 18 — синдром Эдвардса, 21 — синдром Дау�
на) и синдроме делеции 4p– (синдром Вольфа–Хиршхорна). Хромосом�
ные болезни рассмотрены в главе 22.

ГенныеГенныеГенныеГенныеГенные. Известно огромное количество генных дефектов, приводящих к ано�
малиям орофациальной области. Для большинства рассматриваемых в этом
разделе аномалий в приложении «Наследственные заболевания» в алфа�
витном порядке приведены формальные признаки (название аномалии,
код OMIM, имя и локализация затронутого локуса).

•  Экзогенные пороки развития возникают под влиянием причин средового
характера: радиации, механических факторов, некоторых ЛС, неполноцен�
ного питания и биологических факторов.

•  К порокам многофакторной природы относят аномалии развития, возникаю�
щие в результате совместного влияния наследственных и экзогенных факторов.

Àíîìàëèè ëèöà, ÷åëþñòåé, ãóá
К порокам развития лица, челюстей, губ относятся лицевые
расщелины, прогнатизм (экзогнатия, прогнатия), гипогнатизм
(гипогнатия), экзостозы (торусы), врождённые свищи нижней
губы (парамедианные ямки губы), гранулы Фордайса.

ЛЛЛЛЛИЦЕВЫЕИЦЕВЫЕИЦЕВЫЕИЦЕВЫЕИЦЕВЫЕ РАСЩЕЛИНЫРАСЩЕЛИНЫРАСЩЕЛИНЫРАСЩЕЛИНЫРАСЩЕЛИНЫ

Лицевые расщелины (МКБ: Q37 Расщелина нёба и губы [волчья
пасть с заячьей губой]) — наиболее частые врождённые аномалии
лица. Они возникают на 7�й нед внутриутробного развития вслед�
ствие того, что в процессе эмбриогенеза нарушается срастание за�
родышевых отростков лицевой части черепа, происходящее с учас�
тием эктомезенхимы. Это приводит к образованию щелей в тканях
лица. Различают нижеописываемые основные лицевые расщелины.

•••••  БоковаяБоковаяБоковаяБоковаяБоковая расщелинарасщелинарасщелинарасщелинарасщелина верхнейверхнейверхнейверхнейверхней губыгубыгубыгубыгубы (хейлосхизис; МКБ: Q36 Расщелина губы
[заячья губа]) — наиболее распространённая лицевая расщелина — является
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следствием отсутствия сращения между боковым от�
делом верхней губы, возникающим из верхнечелюст�
ного зародышевого отростка, и средним её отделом,
который происходит из опустившегося участка лоб�
ного отростка. Она представляет собой щель, распро�
страняющуюся от красной каймы верхней губы к носу.
Может быть односторонней или двусторонней, при�
чём первая встречается примерно в 8 раз чаще, чем
вторая. Боковая расщелина верхней губы обычно со�
ответствует верхнему боковому резцу. В некоторых
случаях данный порок развития бывает скрытым (под�
кожным или подслизистым). Чаще наблюдается у
мальчиков (около 60%) и преимущественно распола�
гается слева.

•••••  РасщелинаРасщелинаРасщелинаРасщелинаРасщелина нёбанёбанёбанёбанёба (палатосхизис; МКБ: Q35 Расщелина
нёба [волчья пасть]) в одних случаях бывает полной,
когда имеет место щель как в твёрдом, так и в мягком
нёбе, в других — частичной, характеризуясь наличи�
ем щели только в мягком или только в твёрдом нёбе.
По локализации может быть срединной, одно� или
двусторонней. Она бывает сквозной или скрытой (под�
слизистой). При сквозных расщелинах имеется связь
полости рта с полостью носа (рис. 11�1 на вклейке).

СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром РобенаРобенаРобенаРобенаРобена (МКБ: Q87.0 Синдромы врождённых
аномалий, влияющие преимущественно на внешний
вид лица; OMIM 261800, ℜ  и ℵ ) — сочетание рас�
щелины нёба с малыми размерами нижней челюсти
(нижняя микрогнатия) и языка (микроглоссия), а
также с западением последнего (глоссоптоз), что
ведёт к затруднению дыхания. Синдром Пьера Ро�
бена может встречаться изолированно и в составе
некоторых синдромов, включая трисомию 18.

•••••  СквознаяСквознаяСквознаяСквознаяСквозная расщелинарасщелинарасщелинарасщелинарасщелина верхнейверхнейверхнейверхнейверхней губыгубыгубыгубыгубы иииии нёбанёбанёбанёбанёба (хейлогнато�
палатосхизис) — сочетание расщелины верхней губы
с расщелиной нёба, наблюдается примерно в 50% слу�
чаев. Щель проходит через губу, альвеолярный отро�
сток и нёбо, при этом она может быть одно� и дву�
сторонней. Если расщелина проходит через линию
сращения между первичным и вторичным нёбом, зона,
которая впоследствии должна была бы быть занятой
развивающимся боковым резцом, часто оказывается
повреждённой. Поэтому нередко отмечаются такие
дефекты, как ретенированный или отсутствующий вер�
хнечелюстной боковой резец (наиболее распростра�
нённый дефект). Осложнения: при сквозных расще�
линах нёба, особенно при сквозной расщелине верхней
губы и нёба (в силу возникающего сообщения между
полостями рта и носа), у новорождённых нарушается
акт дыхания, возникают расстройства сосания и глота�
ния, что приводит к попаданию пищевых масс из
полости рта в носоглотку с последующей их аспи�
рацией в дыхательные пути с возможным развити�
ем аспирационной пневмонии. С возрастом у таких
детей развиваются расстройства речи: гнусавость и
дизартрия.

Расщелина губы и расщелина нёба нередко на�
блюдаются при некоторых хромосомных забо�
леваниях (синдромах), которые характеризуют�
ся множественными аномалиями развития. Так,
расщелина губы и расщелина нёба по отдель�
ности или вместе обнаруживаются примерно у
65% младенцев при трисомии 13 и при синд�
роме 4р–, примерно у 15% младенцев при три�

сомии 18 и при некоторых других хромосом�
ных аномалиях, в частности при трисомии 21.

ДДДДДРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕ АНОМАЛИИАНОМАЛИИАНОМАЛИИАНОМАЛИИАНОМАЛИИ

•  ПрогнатизмПрогнатизмПрогнатизмПрогнатизмПрогнатизм иииии гипогнатизмгипогнатизмгипогнатизмгипогнатизмгипогнатизм приводят к неправильному
прикусу.

ПрогнатизмПрогнатизмПрогнатизмПрогнатизмПрогнатизм (термин «прогнатизм» применяется в анг�
лийской литературе, в отечественной литературе дан�
ная патология носит название «нижняя прогнатия»;
МКБ: K07.1 Аномалии челюстно�черепных соотно�
шений) — аномалия развития нижней челюсти, ха�
рактеризующаяся её увеличением, что приводит к
выступанию её вперёд по сравнению с верхней че�
люстью. Прогнатизм может быть и приобретённого
характера (например, при акромегалии).

ГипогнатизмГипогнатизмГипогнатизмГипогнатизмГипогнатизм (МКБ: K07.0 Основные аномалии раз�
меров челюстей) — недоразвитие нижней челюсти
относительно верхней. Гипогнатизм может быть
приобретённого характера вследствие резорбции
костной ткани у лиц с отсутствующими зубами.

•  ЭкзостозыЭкзостозыЭкзостозыЭкзостозыЭкзостозы (торусы; МКБ: K10.0 Нарушения развития
челюстей) — наросты (выступы) на кости, образован�
ные костной тканью. Наиболее распространён нёб�
ный торус, который обнаруживается в области сре�
динной линии твёрдого нёба примерно у 25% женщин
и у 15% мужчин. Нижнечелюстной торус менее рас�
пространён (примерно у 7% населения) и локализу�
ется на лингвальной поверхности нижней челюсти,
обычно в области расположения премоляров. Мно�
жественные экзостозы распространены в ещё мень�
шей степени и встречаются на щёчной поверхности
верхней и нижней челюстей в области расположения
моляров и премоляров.

•  ВрождённыеВрождённыеВрождённыеВрождённыеВрождённые свищисвищисвищисвищисвищи нижнейнижнейнижнейнижнейнижней губыгубыгубыгубыгубы (МКБ: Q38.0 Врож�
дённые аномалии губ, не классифицированные в дру�
гих рубриках) — формирование на красной кайме
нижней губы различных размеров ямок, симметрич�
ных по отношению к средней линии. В этих ямках
располагаются отверстия свищей. Свищевые ходы
выстланы многослойным плоским эпителием и у сво�
его основания сообщаются с протоками губных слюн�
ных желёз. Через отверстия свищей может просачи�
ваться слюна.

•  СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром ванванванванван дердердердердер ВудаВудаВудаВудаВуда (OMIM *119300, 1q32, ген VWS,
LPS, PIT, ℜ ) — сочетание врождённых свищей и
слизистых кист нижней губы и расщелины губы
и/или нёба.

•  ГранулыГранулыГранулыГранулыГранулы ФордайсаФордайсаФордайсаФордайсаФордайса характеризуются наличием на гу�
бах и слизистой оболочке щёк множественных узел�
ков величиной с булавочную головку, желтоватого или
желтовато�белого цвета, представляющих собой скоп�
ления сальных желёз, у которых отсутствуют вывод�
ные протоки.

Àíîìàëèè ÿçûêà, ñëèçèñòîé
îáîëî÷êè ðòà

•  АглоссияАглоссияАглоссияАглоссияАглоссия (МКБ: Q38.3 Другие врождённые аномалии
языка) — врождённое отсутствие языка, встречается
крайне редко, обычно в сочетании с другими порока�
ми развития лица и челюстей.

Text
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•  МикроглоссияМикроглоссияМикроглоссияМикроглоссияМикроглоссия (гипоглоссия; МКБ: Q38.3 Другие врож�
дённые аномалии языка) — недоразвитие языка —
редко наблюдающаяся врождённая аномалия. Она
часто сочетается с другими аномалиями (например, с
расщелиной нёба). Микроглоссия является составной
частью синдрома Робена и синдрома аглоссии–адак�
тилии (OMIM 103300, ρ). При последнем синдроме,
наряду с недоразвитием языка, имеет место врождён�
ное уменьшение количества пальцев на стопе или
кисти. Уменьшение размеров языка может быть и
приобретённым. Это наблюдается при односторонней
или двусторонней атрофии языка у взрослых после
повреждения подъязычного нерва вследствие воспа�
ления или травмы.

•  МакроглоссияМакроглоссияМакроглоссияМакроглоссияМакроглоссия (МКБ: Q38.2 Макроглоссия) — собира�
тельный термин, который указывает только на увели�
чение языка в размерах. Укрупнённый язык, часто
высовывающийся изо рта, наблюдается при ряде врож�
дённых и наследственных заболеваний: врождённые
лимфангиомы и гемангиомы языка, врождённый ней�
рофиброматоз с поражением языка, врождённый ги�
потиреоз (незобный кретинизм), синдром Бекуитта–
Видеманна, трисомия 21, гликогеноз типа II (болезнь
Помпе), мукополисахаридозы. Макроглоссия наблю�
дается также при акромегалии, микседеме, амилои�
дозе, новообразованиях.

•  СтрумаСтрумаСтрумаСтрумаСтрума корнякорнякорнякорнякорня языкаязыкаязыкаязыкаязыка (язычная щитовидная железа;
МКБ: Q89.2 Врождённые аномалии других эндокрин�
ных желёз) — гетеротопированная щитовидная желе�
за, которая располагается в области слепого отвер�
стия языка в виде узла округлой формы диаметром от
1 см до 3 см. Возникает вследствие нарушения фор�
мирования щитовидной железы в эмбриогенезе из
щитоязычного протока. На валовом секционном ма�
териале этот порок развития обнаруживают в 10%.
Осложнение: примерно у 25% пациентов наблюдает�
ся гипотиреоз.

•  СкладчатыйСкладчатыйСкладчатыйСкладчатыйСкладчатый языкязыкязыкязыкязык (МКБ: K14.5 Складчатый язык) ха�
рактеризуется тем, что по его поверхности проходят
глубокие складки или борозды (рис. 11�2 на вклейке).
Встречается примерно у 5% населения. Эта аномалия
в большей степени распространена при трисомии 21
(примерно в 30%), а также является составной частью
синдрома Россолимо–Мелькерссона–Розенталя.

СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром РоссолимоРоссолимоРоссолимоРоссолимоРоссолимо–МелькерссонаМелькерссонаМелькерссонаМелькерссонаМелькерссона–РозенталяРозенталяРозенталяРозенталяРозенталя [МКБ:
G51.2 Синдром Россолимо–Мелькерссона; OMIM
*155900, 9p11, ген MROS, транслокация t(9;21)
(p11;p11) ℜ ]. Клинически: паралич лицевого нерва,
гранулематозный хейлит, складчатость слизистой обо�
лочки щеки, отёк и уплотнение лица и губ, реже  —
парестезии пальцев и эпизоды расстройства глота�
ния, начало в детстве или юности; течение рециди�
вирующее. Встречается при псориазе.

•  РасщеплённыйРасщеплённыйРасщеплённыйРасщеплённыйРасщеплённый языкязыкязыкязыкязык — редкая врождённая аномалия,
дефект первой жаберной дуги, при которой боковые
части языка не срастаются.

•  АнкилоглоссияАнкилоглоссияАнкилоглоссияАнкилоглоссияАнкилоглоссия (МКБ: Q38.1 Анкилоглоссия) — укоро�
чение уздечки языка.

•  ЛейкоедемаЛейкоедемаЛейкоедемаЛейкоедемаЛейкоедема — симметричные серо�белые зоны на сли�
зистой оболочке щёк, которые обнаруживаются у 50%
детей и 90% взрослых негроидной расы и иногда у
взрослых европеоидной расы.

Àíîìàëèè ñëþííûõ æåëåç
Пороки развития слюнных желёз по МКБ относят
к Q38.4 Врождённые аномалии слюнных желёз и
протоков.

•  Аплазия и гипоплазия могут касаться любой из слюнных
желёз.

•  Атрезия и удвоение протоков больших слюнных желёз
встречается редко.

•  Эктопия слюнных желёз — редкая врождённая анома�
лия. Её наблюдают в лимфатических узлах головы и шеи,
челюстных костях, миндалинах, мягких тканях шеи. В
эктопированной слюнной железе могут развиваться вос�
палительные и опухолевые процессы.

Àíîìàëèè çóáîâ
В этом разделе рассмотрены собственно аномалии
зубов (наследственные и приобретённые), анома�
лии эмали и дентина (наследственные и ненаслед�
ственные).

ÀÍÎÌÀËÈÈ ÇÓÁÎÂ
•  АномалииАномалииАномалииАномалииАномалии расположениярасположениярасположениярасположениярасположения зубовзубовзубовзубовзубов (МКБ: K01 Ретениро�

ванные и импактные зубы). Зубы в зубных рядах мо�
гут располагаться косо под разным углом, выступать
из зубных рядов, располагаясь кзади или кпереди от
них, и т.д., что приводит к аномалиям прикуса.

•  АномалииАномалииАномалииАномалииАномалии числачислачислачислачисла зубовзубовзубовзубовзубов. Полное отсутствие зубов — пол�
ная адентия (анодонтия; МКБ: K00.0 Адентия) —
встречается редко и обычно бывает связано с врож�
дённой дисплазией эктодермы. Чаще наблюдается
уменьшение числа зубов — гиподонтия (олигодонтия),
которое нередко является семейной аномалией. Обыч�
но обнаруживается отсутствие зубов мудрости, боко�
вых резцов верхней челюсти и вторых премоляров.
Нарушение формирования зубов может быть связано
также с облучением челюстей, вызывающим повреж�
дение зубных зачатков. В некоторых случаях отсут�
ствие зубов может сочетаться с другими пороками
развития (например, с клейдокраниальным дизосто�
зом). Иногда наблюдается избыточное количество зу�
бов — гипердонтия (МКБ: K00.1 Сверхкомплектные
зубы). Чаще имеют место сверхкомплектный мелкий
зуб между верхними центральными резцами и сверх�
комплектный моляр позади зуба мудрости).

•  АномалииАномалииАномалииАномалииАномалии размеровразмеровразмеровразмеровразмеров зубовзубовзубовзубовзубов (МКБ: K00.2 Аномалии раз�
меров и формы зубов). Иногда встречаются слишком
крупные зубы (макродонтия) или слишком мелкие
зубы (микродонтия). В редких случаях все зубы быва�
ют слишком крупными или слишком мелкими.

•  АномалииАномалииАномалииАномалииАномалии формыформыформыформыформы зубовзубовзубовзубовзубов (МКБ: K00.2 Аномалии разме�
ров и формы зубов) могут быть обусловлены умень�
шением или увеличением числа бугров на коронках
моляров, числа корней у многокорневых зубов, их
длины, формы; сращением соседних зубов и т.д.

•  АномалииАномалииАномалииАномалииАномалии прорезыванияпрорезыванияпрорезыванияпрорезыванияпрорезывания зубовзубовзубовзубовзубов (МКБ: K00.6 Наруше�
ния прорезывания зубов). В редких случаях (у 1 из
2000 младенцев европеоидной расы) зубы имеются при
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рождении (натальные зубы). Они могут ранить язык
ребёнка, выпасть и попасть в дыхательные пути или
причинить неудобство матери при кормлении грудью.
Преждевременное прорезывание зубов возможно так�
же в неонатальном периоде, иногда в сочетании с
другими аномалиями (хондроэктодермальная диспла�
зия, врождённая пахионихия). Задержка в прорезы�
вании зубов может наблюдаться при врождённом ги�
потиреозе (незобный кретинизм), клейдокраниальном
дизостозе, фиброматозе дёсен и некоторых других за�
болеваниях. Иногда она возникает из�за препятствий
со стороны соседнего зуба.

•  АномалииАномалииАномалииАномалииАномалии пигментациипигментациипигментациипигментациипигментации зубовзубовзубовзубовзубов (МКБ: K00.4 Нарушения
формирования зубов). Сюда относятся эндогенные
пигментации (как правило, это некоторые гемогло�
биногенные пигменты, образовавшиеся при эритро�
бластозе плода, эритропоэтической форме врождён�
ной порфирии, тяжёлом врождённом заболевании
печени). Окрашивание зубов, обусловленное эндоген�
ными пигментами, происходит во время их развития
и связано с отложением веществ из крови. Эти веще�
ства внедряются в эмаль.

•  При эритробластозе плода (вследствие развивающей�
ся гипербилирубинемии) молочные зубы приобре�
тают буроватую или зелёную окраску.

•  Для эритропоэтической формы врождённой порфи�
рии характерно прокрашивание зубов порфирина�
ми в коричневый или красный цвет.

•  Тяжёлое врождённое заболевание печени может выз�
вать зелёное или желтовато�коричневое окрашива�
ние зубов, обусловленное отложением билирубина.

•  Эндогенная пигментация зубов может быть также
обусловлена тетрациклином (при его введении или в
организм матери в течение последнего триместра
беременности, или в организм младенца). Антибио�
тик попадает в развивающиеся зубы, вызывая их ок�
рашивание в жёлтый цвет. Со временем тетрацик�
лин окисляется, что приводит к изменению окраски
эмали, которая становится серой или коричневой.

•  ПреждевременнаяПреждевременнаяПреждевременнаяПреждевременнаяПреждевременная потеряпотеряпотеряпотеряпотеря зубовзубовзубовзубовзубов может быть связана с
гистиоцитозом клеток Лангерханса (гистиоцитоз Х)
или с некоторыми генетическими нарушениями (ги�
пофосфатазия, наследственные нейтропении).

ÀÍÎÌÀËÈÈ ÝÌÀËÈ

Здесь рассмотрены наследственный несовер�
шенный амелогенез и нарушения эмали при
некоторых заболеваниях.

НННННЕСОВЕРШЕННЫЙЕСОВЕРШЕННЫЙЕСОВЕРШЕННЫЙЕСОВЕРШЕННЫЙЕСОВЕРШЕННЫЙ АМЕЛОГЕНЕЗАМЕЛОГЕНЕЗАМЕЛОГЕНЕЗАМЕЛОГЕНЕЗАМЕЛОГЕНЕЗ

К наследственным дефектам эмали (МКБ:
K00.5 Наследственные нарушения структуры
зуба, не классифицированные в других рубри�
ках) относится amelogenesis imperfecta — наслед�
ственное заболевание (ℜ , ρ, ℵ ), характеризую�
щееся нарушением процесса образования зубной
эмали. Различают 4 клинические формы несовер�
шенного амелогенеза.

•  Гипопластическая форма характеризуется образованием
истончённой эмали или полным её отсутствием.

•  Гипокальцифицированная форма характеризуется недо�
статочной минерализацией эмали (рис. 11�3 на вклей�
ке).

•  Форма, характеризующаяся нарушением образования
зрелой эмали.

•  Комбинированная (смешанная) форма, при которой
наблюдается сочетание признаков гипопластической
формы и формы с нарушением образования зрелой
эмали. Для комбинированной формы одним из спе�
цифических признаков является тауродонтизм — на�
личие зубов с расширенной пульпарной полостью (их
называют тауродонтами).

В каждой из этих форм имеются отдельные
типы поражений (до 15).

Страдают молочные и постоянные зубы, при этом де�
фекты эмали в зубах могут быть очаговыми или пора�
жается весь зуб. Эмаль может полностью отсутствовать
или быть сильно истончённой, характеризуясь различ�
ной твёрдостью. Важным признаком является корич�
невое или жёлтое окрашивание эмали вследствие про�
свечивающегося дентина. Интенсивность окрашивания
эмали обычно усиливается от резцов к молярам.

ПППППРОРОРОРОРОЧЧЧЧЧИЕИЕИЕИЕИЕ ДЕФЕКТЫДЕФЕКТЫДЕФЕКТЫДЕФЕКТЫДЕФЕКТЫ ЭМАЛИЭМАЛИЭМАЛИЭМАЛИЭМАЛИ

ГГГГГипоплазияипоплазияипоплазияипоплазияипоплазия эмалиэмалиэмалиэмалиэмали (МКБ: K00.4 Нарушения фор�
мирования зубов) является результатом повреж�
дения энамелобластов эмалевого органа, что
может наблюдаться при недостатке в пище каль�
ция, фосфора, витаминов А, В, С; при гипопа�
ратиреозе, рахите; при применении некоторых
ЛС (тетрациклин, талидомид) и при отдельных
пренатальных инфекционных заболеваниях
(внутриутробная краснуха, внутриутробный си�
филис).

•  СифилисСифилисСифилисСифилисСифилис. Гипоплазия эмали, наблюдаемая при по�
зднем врождённом сифилисе, характеризуется фор�
мированием зубов Хатчинсона (суженные и слегка за�
круглённые оба верхних постоянных медиальных резца,
имеющие отвёрткообразную форму коронки с узким ре�
жущим краем, часто с полулунной выемкой) и шелко�
вичных моляров (деформированные первые постоян�
ные моляры, жевательная поверхность которых
напоминает поверхность тутовой ягоды из�за наличия
множественных мелких бугорков).

•  ИнфекцияИнфекцияИнфекцияИнфекцияИнфекция. Возникновение гипоплазии эмали возможно
также при повреждении эмалевого органа постоянного
зуба периапикальным воспалительным процессом мо�
лочного зуба. Это чаще наблюдается в области моля�
ров. В таких случаях формируется зуб Тёрнера (гипопла�
зия эмали постоянного зуба различной степени
выраженности, от распространённой до очаговой с фор�
мированием участков белого, жёлтого, коричневого цве�
та).

•  ФлюорозФлюорозФлюорозФлюорозФлюороз. Кроме того, гипоплазия эмали наблюдается при
флюорозе зубов. Флюороз зубов развивается при повы�
шенном содержании фтора в питьевой воде и пищевых
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продуктах (свыше 1,5 ppm [ppm, от part per million]), что
обычно наблюдается в отдельных районах земного шара
(эндемические очаги заболевания). Возникающая гипоп�
лазия эмали связана с повреждением фтором энамелобла�
стов. Степень поражения эмали может быть различной.
При слабо выраженных формах в области эмали обнару�
живают белые непрозрачные пятна, занимающие до 50%
её поверхности. При тяжёлых формах отмечается диффуз�
ное поражение всей поверхности зуба с крупными участ�
ками коричневого цвета.

•  Гипоплазия эмали ненаследственного происхождения
может затронуть любой из зубных рядов, при этом в
каждом из них изменения возможны во многих зубах
или только в одном зубе. Дефекты эмали могут быть
выразительными, приводя к образованию бороздок,
ямок или бывают настолько слабо выраженными, что
их можно обнаружить только по маленькому белому,
как мел, пятну.

ÀÍÎÌÀËÈÈ ÄÅÍÒÈÍÀ

Здесь рассмотрены наследственный несовер�
шенный дентиногенез и нарушения формиро�
вания дентина при некоторых заболеваниях.

НННННАСЛЕДСТВЕННЫЕАСЛЕДСТВЕННЫЕАСЛЕДСТВЕННЫЕАСЛЕДСТВЕННЫЕАСЛЕДСТВЕННЫЕ ДЕФЕКТЫДЕФЕКТЫДЕФЕКТЫДЕФЕКТЫДЕФЕКТЫ ДЕНТИНАДЕНТИНАДЕНТИНАДЕНТИНАДЕНТИНА

Несовершенный дентиногенез (dentinogenesis
imperfecta; МКБ: K00.5 Наследственные нару�
шения структуры зуба, не классифицирован�
ные в других рубриках) обычно встречается как
изолированное заболевание (ℜ ), но может на�
блюдаться как компонент несовершенного ос�
теогенеза (ℜ , ρ).

Поражаются молочные и постоянные зубы. Характерен
опалесцирующий, слабо минерализованный дентин,
что приводит к изменению цвета зубов — от корич�
невого до голубого. Эмаль формируется нормально,
но скреплённость её с дентином слабая. Из�за нару�
шенного соединения между дентином и эмалью про�
исходит убыль последней. Корни часто тонкие и ко�
роткие, отмечается облитерация каналов.

Для корневой дентиновой дисплазии характерно отсут�
ствие корня зуба, при этом обычно обнаруживается
также отсутствие полости в коронке последнего, но
внешний вид коронок остаётся нормальным.

ПППППРОРОРОРОРОЧЧЧЧЧИЕИЕИЕИЕИЕ ДЕФЕКТЫДЕФЕКТЫДЕФЕКТЫДЕФЕКТЫДЕФЕКТЫ ДЕНТИНАДЕНТИНАДЕНТИНАДЕНТИНАДЕНТИНА

Сюда относится нарушение формирования денти�
на при некоторых заболеваниях, прежде всего при
рахите (наблюдается гипокальциноз развивающе�
гося дентина с наличием широкой зоны преденти�
на).

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÇÓÁÎÂ, ÄÅÑÅÍ
È ÏÅÐÈÎÄÎÍÒÀ

В этом разделе рассмотрены болезни твёрдых
тканей зубов, заболевания пульпы и пери�

апикальных тканей и болезни дёсен и периодон�
та*.

Áîëåçíè òâåðäûõ òêàíåé çóáà
Наибольшее практическое значение имеет кариес
зубов.

ÊÀÐÈÅÑ ÇÓÁÎÂ

Кариес зубов (МКБ: K02 Кариес зубов) — забо�
левание твёрдых тканей (эмали, дентина, цемен�
та) прорезавшегося зуба, характеризуется про�
грессирующей деминерализацией
неорганического компонента и протеолизом орга�
нического матрикса, что в последующем приво�
дит к образованию полости в зубе.

•  Кариес — самое частое заболевание зубов. Он поража�
ет мужское и женское население всех возрастных групп.

•  Чаще кариесом поражаются зубы верхней челюсти.
Исключение составляют моляры, в которых пораже�
ние в верхней и нижней челюстях наблюдается при�
мерно с одинаковой частотой. Значительная частота
кариозного процесса в зубах верхней челюсти по срав�
нению с зубами нижней челюсти объясняется тем,
что первые хуже смачиваются слюной, чем последние.

•  Кариес чаще наблюдается в молярах и премолярах,
значительно реже — в резцах и клыках. Также отмеча�
ется различная частота кариозного поражения в от�
дельных участках зубов. Так, в молярах и премолярах
кариес чаще наблюдается на жевательной поверхнос�
ти (в области фиссур и слепых ямок), реже на поверх�
ности соприкосновения зубов (контактные поверх�
ности), ещё реже на щёчной поверхности и совсем
редко — на язычной поверхности зубов. В зависимо�
сти от локализации очага поражения различают фис�
сурный и пришеечный кариес и кариес контактных
(апроксимальных) поверхностей.

ЭЭЭЭЭТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ ИИИИИ ПАПАПАПАПАТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Для возникновения кариеса нужны 3 фактора:
восприимчивая поверхность зубов, определённая
микрофлора и благоприятная для микроорганиз�
мов среда.

* Принятые среди стоматологов России обозначения тка�
ней, окружающих зуб, терминами «периодонт» («перио�
донтальная связка») и «пародонт» («периодонтальная связ�
ка», «цемент», «костная ткань зубной альвеолы», «десна»)
не соответствуют Международной анатомической и гис�
тологической номенклатуре ВОЗ, согласно которой для них
имеется только одно обозначение — «периодонт», вклю�
чающее периодонтальную связку, цемент, костную ткань
зубной альвеолы и десну. Отсюда различные названия од�
них и тех же заболеваний. Если в России их называют
периодонтитом и пародонтитом, то — согласно МКБ —
заболеванием периапикальных тканей (апикальный пери�
одонтит) и периодонтитом. Равным образом десмодонтоз
обозначают ювенильным периодонтитом, а термин «паро�
донтоз» вообще отсутствует.
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ПричинаПричинаПричинаПричинаПричина кариеса зубов — микроорганизмы. Выделено
свыше 200 видов бактерий и некоторых видов грибов,
которые принимают участие в развитии кариеса, но ве�
дущее, главенствующее значение придаётся Streptococcus
mutans.

ЗубнаяЗубнаяЗубнаяЗубнаяЗубная бляшкабляшкабляшкабляшкабляшка. Основное звено в патогенезе кариеса —
образование на поверхности прорезавшегося зуба зуб�
ной бляшки (зубного налёта). Она состоит из внекле�
точных полисахаридов, гликопротеинов слюны, слу�
щенных клеток слизистой оболочки, остатков пищи
и микроорганизмов (в 80–90% Streptococcus mutans).

Вирулентность S. mutans определяется его способнос�
тью синтезировать внеклеточный полисахарид, входя�
щий в состав зубной бляшки. Промежуточным продук�
том этого синтеза являются органические кислоты,
способствующие деминерализации твёрдых тканей зуба.
Моно� и дисахариды — главные субстраты этого про�
цесса. Клейкие внеклеточные полисахариды увеличи�
вают объём зубной бляшки, способствуя размножению
микроорганизмов и их фиксации на поверхности зуба.

В результате жизнедеятельности микроорганизмов в зуб�
ной бляшке, кроме молочной кислоты, образуются дру�
гие органические кислоты, происходит выделение фер�
ментов. Органические кислоты (в первую очередь, молочная
кислота) и ферменты, выделяемые микроорганизмами, вы�
зывают деминерализацию неорганического компонента,
протеолиз органического матрикса твёрдых тканей зубов,
что приводит к развитию кариеса.

ЗубнойЗубнойЗубнойЗубнойЗубной каменькаменькаменькаменькамень. Если зубная бляшка остаётся неразру�
шенной, то она кальцифицируется, в результате чего
образуется зубной камень. Последний сам по себе не
приводит к развитию кариеса, но остаётся плацдар�
мом для дальнейшего образования зубного налёта.

СахарСахарСахарСахарСахар пищипищипищипищипищи стимулирует развитие кариеса зубов, так
как для кариесогенных бактерий основным субстра�
том являются углеводы.

СлюнаСлюнаСлюнаСлюнаСлюна. Важный фактор для возникновения кариозного
процесса — уменьшение количества слюны, поступа�
ющей в полость рта, так как слюна в полости рта ока�
зывает механическое очищающее воздействие и содер�
жит такие бактерицидные вещества, как лизоцим и IgА.

ПульпитПульпитПульпитПульпитПульпит. Разрушение зубов при кариесе начинается с
эмали, затем распространяется на дентин, приводя к
реактивным изменениям со стороны пульпарной по�
лости.

СССССТАДИИТАДИИТАДИИТАДИИТАДИИ КАРИЕСАКАРИЕСАКАРИЕСАКАРИЕСАКАРИЕСА

В развитии кариеса различают 4 стадии: пятна
(кариозное пятно), кариес поверхностный,
средний и глубокий.

СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия пятнапятнапятнапятнапятна характеризуется очаговой деминерализа�
цией эмали, которая может протекать интенсивно
(белое пятно) и медленно (коричневое пятно).

ПоверхностныйПоверхностныйПоверхностныйПоверхностныйПоверхностный кариескариескариескариескариес. Возникает в области белого или
пигментированного пятна вследствие деструктивных
изменений в эмали. В участке поражения обнаружи�
вают неглубокий дефект (полость).

СреднийСреднийСреднийСреднийСредний кариескариескариескариескариес характеризуется нарушением дентино�
эмалиевого соединения с распространением деструк�

тивных процессов на дентин. На данной стадии обнару�
живают неглубокую кариозную полость, выполненную
размягчённым дентином, под которой сохраняется до�
вольно толстый слой неизменённого дентина.

ГГГГГлубокийлубокийлубокийлубокийлубокий кариескариескариескариескариес. Имеется глубокая кариозная полость,
выполненная размягчённым дентином с нередко нави�
сающими краями эмали, при этом между дном кариоз�
ной полости и пульпарной полостью сохраняется тон�
кий слой дентина. Содержащиеся в кариозной полости
микроорганизмы и их токсины могут проникнуть в пульпу
через отверстие, образующееся в результате её пенетра�
ции (пенетрирующий кариес), или через дентинные ка�
нальцы.

КККККАРИЕСАРИЕСАРИЕСАРИЕСАРИЕС ЭМАЛИЭМАЛИЭМАЛИЭМАЛИЭМАЛИ

Кариес эмали (МКБ: K02.0 Кариес эмали) на
ранней стадии макроскопически проявляется в
виде белых пятен, которые, как правило, удаёт�
ся обнаружить только на губной и щёчной по�
верхностях зубов, ближе к шейке зуба. В некото�
рых случаях зубная бляшка маскирует белое
пятно, которое проявляется только после её уда�
ления. Позднее в области белого пятна развива�
ется плоский дефект эмали. Он является осно�
вой для дальнейшего конусоподобного
прогрессирования кариеса по направлению к
дентино�эмалиевому соединению.

Подробное микроскопическое изучение данного ко�
нусоподобного поражения, вершина которого направ�
лена к дентино�эмалиевому соединению, а основание
расположено на поверхности эмали, даёт возможность
различить в нём 5 зон. Если рассматривать эти зоны в
эмали из глубоких отделов к поверхности, то глубже
всего располагается гиперминерализованная зона (зона
1), далее следуют деминерализованная зона (зона 2) и
снова гиперминерализованная зона (зона 3). Полага�
ют, что соли, высвобождающиеся из второй зоны, при�
водят к временной усиленной минерализации в двух
соседних регионах (зоны 1 и 3). Далее располагается
зона 4, где наблюдаются деструктивные изменения не�
органических и органических субстанций эмали, при
этом более чётко определяются линии Ретциуса. И,
наконец, зона 5, которая состоит из растворяющейся
некротизированной субстанции эмали на поверхности
зуба. Деминерализация эмали является предпосылкой
для бактериальной инвазии. Такой фокус начального
кариеса при соответствующих условиях может ремине�
рализоваться, в связи с чем происходит остановка ка�
риозного процесса.

Если не наблюдается остановка кариозного процесса
в вышеописанном конусовидном поражении, то в свя�
зи с бактериальной инвазией происходит дальнейшее
разрушение эмали, которое достигает дентино�эмали�
евого соединения. В этой области кариозный процесс
начинает распространяться вдоль границы между эма�
лью и дентином, подрывая эмаль, которая легко обла�
мывается по краям дефекта. Вслед за распространени�
ем кариозного процесса вдоль границы между эмалью
и дентином деструктивные процессы, особенно при
фиссурном кариесе, расширенным фронтом распрост�
раняются в дентин.
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КККККАРИЕСАРИЕСАРИЕСАРИЕСАРИЕС ДЕНТИНАДЕНТИНАДЕНТИНАДЕНТИНАДЕНТИНА

Кариес дентина (МКБ: K02.1 Кариес дентина)
протекает быстрее, чем разрушение эмали. Про�
никая в дентинные канальцы, бактериальная
флора постепенно распространяется по ним в
глубь дентина. Поскольку дентин пересекается
отростками одонтобластов (тела которых обра�
зуют внешние границы пульпы зуба), распрост�
ранение кариеса в дентин вызывает реакцию в
комплексе дентина и пульпы. Реакция одонтоб�
ластов, направленная на прекращение бактери�
альной инвазии, заключается в том, что они не
только начинают откладывать дентин в стенках
дентинных канальцев, приводя к их сужению, а
иногда и к закрытию их просвета, но и формиру�
ют вторичный (заместительный) дентин в том
месте пульпарной полости, которая соответству�
ет участку кариозного разрушения дентина. Если
лечение не проводится, бактериальная инвазия
продолжает распространяться по дентинным
канальцам. Дальнейшее прогрессирование вызы�
вает разрушение дентинных канальцев, и мик�
роорганизмы проникают в межканальцевый ден�
тин, в связи с чем происходят размягчение и
разжижение дентина с образованием попереч�
ных трещин. Полагают, что важную роль в рас�
пространении поражения на этой стадии игра�
ют бактерии, продуцирующие протеолитические
ферменты.

КККККАРИЕСАРИЕСАРИЕСАРИЕСАРИЕС ЦЕМЕНТЦЕМЕНТЦЕМЕНТЦЕМЕНТЦЕМЕНТААААА

Особой разновидностью кариеса зубов является
кариес цемента. Он обычно наблюдается у лиц
пожилого возраста и возникает в области обна�
жённого корня зуба. В этиологии кариеса цемен�
та, по�видимому, основное значение принадле�
жит нитевидным микроорганизмам и
Streptococcus salivaris. По всей вероятности, мик�
роорганизмы проникают в цемент вдоль пробо�
дающих (шарпеевых) волокон с последующим
разрушением корневого цемента. Деструктивные
изменения в эмали и дентине формируют кари�
озную полость, которая обычно бывает конусо�
подобной формы, с основанием, расположенным
на наружной поверхности зуба (рис. 11�4 на
вклейке).

Çàáîëåâàíèÿ ïóëüïû
è ïåðèàïèêàëüíûõ òêàíåé

Эту группу болезней составляют пульпит и апи�
кальный (верхушечный) периодонтит.

ÏÓËÜÏÈÒ

Пульпит (МКБ: K04.0 Пульпит) — воспаление
пульпы зуба.

ЭЭЭЭЭТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ ИИИИИ ПАПАПАПАПАТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Причиной пульпита является воздействие на пуль�
пу биологических, механических, термических и хи�
мических факторов.

Биологические факторы — чаще всего бактерии (стрепто�
кокки, стафилококки, лактобактерии и др.). Бактерии и
их токсины проникают в пульпу из кариозной полости
зуба через дентинные канальцы или через отверстие,
образовавшееся в результате её пенетрации (пенетриру�
ющий кариес). Очень редко пульпит возникает вслед�
ствие гематогенного заноса бактерий из воспалитель�
ных очагов в организме.

Механические факторы — травмы, полученные в резуль�
тате несчастного случая (переломы зубов с обнажением
пульпы), ятрогенные повреждения в процессе лечения
зубов, барометрические изменения и др.

Термические факторы — сильное тепловое воздействие, ко�
торое может быть следствием препарирования кариоз�
ной полости или коронки зуба (с целью изготовления
искусственной коронки), полирования, или же является
результатом химических реакций материалов, применяе�
мых при лечении и протезировании зубов.

Химические факторы могут быть следствием эрозии или
воздействия некоторых веществ (эфир, спирт и др.),
которыми врач обрабатывает кариозную полость.

Особенность воспалительного процесса в пуль�
пе заключается в том, что он протекает в зам�
кнутой пульпарной полости, ограниченной
ригидной стенкой. Вначале происходит дегра�
нуляция тучных клеток, нарушаются метабо�
лические процессы, возникает повреждение
клеток пульпы. Высвобождаются многочислен�
ные медиаторы воспаления (гистамин, бради�
кинин, нейропептиды, Пг и др.). Они вызыва�
ют расширение сосудов, увеличение притока
крови и повышение сосудистой проницаемос�
ти с образованием экссудата. Возникающий в
замкнутой пульпарной полости воспалитель�
ный отёк приводит к нарушению венозного
оттока из пульпы. Этому способствуют узость
корневого канала и отёчное состояние корне�
вой части пульпы. Вышеотмеченные расстрой�
ства кровообращения могут привести к некрозу
пульпы. Они наиболее ярко бывают выражены
при остром пульпите.

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ ПУЛЬПИТАПУЛЬПИТАПУЛЬПИТАПУЛЬПИТАПУЛЬПИТА

•  По течению пульпиты делят на острые и хронические.

•  В зависимости от распространённости воспалитель�
ного процесса пульпиты подразделяют на очаговые и
диффузные.

инна
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•  Кроме того, пульпиты делят на инфекционные и сте�
рильные.

•  Лучшей классификационной системой пульпита являет�
ся система, способствующая эффективному лечению.
Согласно данной классификации, пульпиты подразде�
ляют на обратимые и необратимые.

††††† Под обратимым пульпитом понимают степень воспа�
ления пульпы, при которой ткань способна вернуться
в нормальное состояние, если ликвидирована причи�
на пульпита.

††††† Необратимый пульпит предполагает более высокую
степень воспаления, при которой пульпа не спо�
собна к восстановлению. Переходным пунктом от
обратимого пульпита к необратимому часто оказы�
вается явная бактериальная инвазия пульпы.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ПУЛЬПИТПУЛЬПИТПУЛЬПИТПУЛЬПИТПУЛЬПИТ

Острый пульпит чаще всего является следстви�
ем кариозного процесса. Он может быть се�
розным и гнойным. Серозный пульпит бывает
очаговым и диффузным.

СМСМСМСМСМ: в пульпе — серозное воспаление.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы. Пульпит в подавляющем большинстве случаев
бывает кратковременным (в течение нескольких ча�
сов). Он часто оказывается стерильным и может быть
обратимым. Нередко серозный пульпит переходит в
гнойный.

ГГГГГНОЙНЫЙНОЙНЫЙНОЙНЫЙНОЙНЫЙНОЙНЫЙ ПУЛЬПИТПУЛЬПИТПУЛЬПИТПУЛЬПИТПУЛЬПИТ

Гнойный пульпит развивается при бактериаль�
ной инвазии пульпы. Он может быть очаго�
вым и диффузным.

СМСМСМСМСМ: при очаговом гнойном пульпите наблюдается об�
разование абсцесса, а при диффузном — флегмоны
(рис. 11�5 на вклейке).

ИсходИсходИсходИсходИсход: под влиянием анаэробной флоры полости рта
может развиться гангрена пульпы.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ПУЛЬПИТПУЛЬПИТПУЛЬПИТПУЛЬПИТПУЛЬПИТ

Хронический пульпит чаще является следствием ка�
риозного процесса. Он может быть самостоятель�
ной формой или является исходом острого пульпи�
та.

СМСМСМСМСМ. В пульпе обнаруживают воспалительный инфильт�
рат, состоящий преимущественно из лимфоцитов, плаз�
матических клеток и макрофагов. В последующем про�
исходит формирование грануляционной ткани. Слой
одонтобластов полностью погибает.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ГИПЕРПЛАСТИГИПЕРПЛАСТИГИПЕРПЛАСТИГИПЕРПЛАСТИГИПЕРПЛАСТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ПУЛЬПИТПУЛЬПИТПУЛЬПИТПУЛЬПИТПУЛЬПИТ

Особой формой хронического пульпита является
хронический гиперпластический пульпит (полип
пульпы). Встречается у детей и молодых взрослых с

кариозным разрушением коронки зуба. Чаще
поражаются временные и постоянные моляры.

СМСМСМСМСМ. Механическое раздражение и бактериальная ин�
вазия пульпы вызывают хроническое воспаление та�
кой степени, при которой образуется гиперплазиро�
ванная грануляционная ткань, выступающая за
пределы пульпарной полости в виде своеобразного
грибовидного разрастания. Если разрастание дости�
гает уровня десны, то поверхность его может покры�
ваться многослойным плоским эпителием, наполза�
ющим из прилежащих отделов десны. Если этого не
происходит, то поверхность полипа бывает некроти�
зирована.

Пульпит может привести к развитию апикаль�
ного (верхушечного) периодонтита.

ÀÏÈÊÀËÜÍÛÉ ÏÅÐÈÎÄÎÍÒÈÒ

Апикальный периодонтит — воспаление периа�
пикальных тканей. Он возникает в результате
распространения бактерий (стрептококков, ста�
филококков и некоторых других микроорганиз�
мов) из пульпы (обычно уже некротизированной
вследствие воспаления) через отверстие верхуш�
ки зуба в периапикальные ткани. Тяжесть апи�
кального периодонтита и его последствий варь�
ирует в зависимости от типа и вирулентности
поражающего микроорганизма или микроорга�
низмов, состояния иммунной системы организ�
ма хозяина, местоположения причинного зуба
и эффективности лечения.

Различают острый и хронический апикальный
периодонтит.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ АПИКАЛЬНЫЙАПИКАЛЬНЫЙАПИКАЛЬНЫЙАПИКАЛЬНЫЙАПИКАЛЬНЫЙ ПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТ

Острый апикальный периодонтит (МКБ: K04.4
Острый апикальный периодонтит пульпарного
происхождения) характеризуется развитием аб�
сцесса или флегмоны в области периапикальных
тканей. Воспалительный процесс может распро�
страняться на челюстную кость с развитием ост�
рого гнойного остеомиелита. В дальнейшем про�
грессирующий в костномозговых пространствах
воспалительный процесс может достигнуть пе�
риоста и вызвать образование субпериостально�
го (поднадкостничного) абсцесса. Последний
может сопровождаться перифокальным отёком
прилежащих мягких тканей. В последующем
может развиться субмукозный абсцесс. Возмож�
но дальнейшее прогрессирование нагноительно�
го процесса (см. ниже).

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ АПИКАЛЬНЫЙАПИКАЛЬНЫЙАПИКАЛЬНЫЙАПИКАЛЬНЫЙАПИКАЛЬНЫЙ ПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТ

Хронический апикальный периодонтит (МКБ:
K04.5 Хронический апикальный периодонтит)
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возникает из острого или развивается первич�
но. Он может быть гранулирующим и грануле�
матозным.

•••••  ХроническийХроническийХроническийХроническийХронический апикальныйапикальныйапикальныйапикальныйапикальный гранулирующийгранулирующийгранулирующийгранулирующийгранулирующий
периодонтитпериодонтитпериодонтитпериодонтитпериодонтит — заболевание, при котором в области
апекса корня зуба наблюдается развитие грануляцион�
ной ткани, которая не имеет чётких границ.

СМСМСМСМСМ. Грануляционная ткань находится на различных
этапах созревания. В области её разрастания наблю�
дается резорбция костной ткани зубной альвеолы, а
также твёрдых тканей корня зуба (цемента и денти�
на). Грануляции прорастают в костную ткань. Они
могут вызвать разрушение компактного вещества
кости и надкостницы, а также распространяться в
околочелюстные мягкие ткани.

Иногда в области верхушки корня зуба периодически
открывается десневой свищ, через который выде�
ляется гной. Также периодически может возникать
свищевой ход, открывающийся на коже (наружный
свищ). Через наружные свищи обычно происходит
незначительное гнойное или кровянисто�гнойное
выделение. Внутренняя поверхность свищей (дес�
невых, наружных) выстлана грануляционной тка�
нью с выбуханием последней в области отверстий
на десне и коже.

•••••  ХроническийХроническийХроническийХроническийХронический апикальныйапикальныйапикальныйапикальныйапикальный гранулематозныйгранулематозныйгранулематозныйгранулематозныйгранулематозный периодонтитпериодонтитпериодонтитпериодонтитпериодонтит
характеризуется развитием периапикальной «гранулё�
мы». Это образование не имеет ничего общего с гра�
нулёмой в современном понимании данного терми�
на. Периапикальная «гранулёма» представляет собой
шаровидное или овальное образование, плотно при�
креплённое к верхушке корня зуба. Она располагает�
ся внутри резорбированной кости зубной альвеолы
(рис. 11�6 на вклейке).

СМСМСМСМСМ. Периапикальная «гранулёма» состоит из грануля�
ционной ткани, окружённой плотной фиброзной обо�
лочкой. Грануляционная ткань содержит лимфоциты,
нейтрофилы, плазматические клетки, гистиоциты, ме�
нее часто — тучные клетки, эозинофилы. В ней можно
также обнаружить эпителиальные остатки Малассе —
потенциальный источник корневых кист.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Воспалительный процесс в «гра�
нулёме» может стимулировать пролиферацию эпителия
в остатках Малассе, в результате чего постепенно обра�
зуется киста, выстланная многослойным плоским эпи�
телием, известная под названием радикулярной кисты.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения

•  АбсцессыАбсцессыАбсцессыАбсцессыАбсцессы. При хроническом апикальном периодонти�
те могут наблюдаться обострения воспалительного про�
цесса, и тогда среди грануляционной ткани при гра�
нулирующем и гранулематозном периодонтите обычно
образуются абсцессы.

•  В благоприятных случаях в исходе апикального пе�
риодонтита могут происходить восстановление ра�
нее резорбированной костной ткани зубной альве�
олы, а также образование рубца.

•  В неблагоприятных случаях при обострении хрони�
ческого апикального периодонтита, редко при ост�
ром апикальном периодонтите, возникают абсцес�
сы и флегмоны в щелевидных пространствах мягких

тканей лица и шеи. Расположение абсцессов и флег�
мон в конкретных щелевидных пространствах зави�
сит от локализации апикального периодонтита в
нижней или верхней челюсти.

††††† При локализации обострившегося (редко острого)
апикального периодонтита в нижней челюсти воз�
никают: перимандибулярный, подподбородочный,
подъязычный абсцессы; абсцессы щёчной облас�
ти, крыловидно�нижнечелюстного и жевательно�
нижнечелюстного пространств; окологлоточный
абсцесс, флегмона дна полости рта. При образова�
нии нагноительных процессов в данных щелевид�
ных пространствах создаётся серьёзная опасность
для жизни в случаях распространения воспаления
на средостение с возникновением гнойного меди�
астинита, а также развития отёка гортани, что мо�
жет привести к смерти в результате асфиксии.

††††† При локализации обострившегося (редко острого)
апикального периодонтита в верхней челюсти воз�
никают: нёбный абсцесс; абсцессы в собачьей
ямке, щёчной области, в ложе околоушной желе�
зы, позади верхней челюсти, подвисочной облас�
ти; верхнечелюстной синусит. При образовании на�
гноительных процессов в данных областях
создаётся серьёзная опасность для жизни в случа�
ях распространения воспаления в направлении ос�
нования черепа с развитием септического тромбо�
за пещеристого синуса с возможным развитием
абсцесса головного мозга, менингита и в направле�
нии глазницы с возникновением флегмоны глаз�
ницы.

•  К числу серьёзных, нередко смертельных осложнений
обострившегося или острого апикального периодон�
тита относятся септикопиемия, септицемия, а также
ангина Людвига (гнилостно�некротическая флегмо�
на с поражением клетчатки дна полости рта, около�
глоточного и крыловидно�челюстного пространства,
шеи. Возбудители — стрептококки группы А).

Áîëåçíè äåñåí è ïåðèîäîíòà
В этом разделе рассмотрены гингивит, периодон�
тит и десневой фиброматоз.

ÃÈÍÃÈÂÈÒ

Гингивит (МКБ: K05 Гингивит и болезни паро�
донта) — воспаление десны, которое характери�
зуется отёком, эритемой (гиперемией), измене�
нием обычного её контура и кровоточивостью.

Гингивит — распространённое заболевание. Клиничес�
ки выявляемые воспалительные изменения десны на�
чинают появляться в детстве и с возрастом усиливают�
ся. Пубертатный период характеризуется повышенной
склонностью к развитию гингивита, при этом пик забо�
леваемости приходится на возраст около 11 лет (пубер�
татный гингивит). Между 11�ю и 17�ю годами жизни
заболеваемость снижается. Затем наблюдается её мед�
ленное возрастание, и на 6�м десятилетии жизни рас�
пространённость гингивита практически достигает 100%.
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В большинстве возрастных групп заболеваемость гинги�
витом у женщин ниже, чем у мужчин. Повышенная
склонность к его развитию у женщин отмечается при воз�
действии увеличенных концентраций прогестерона в пе�
риод беременности (гингивит беременных).

Гингивит может быть самостоятельным заболеванием или
является частным проявлением ряда болезней (скорбут,
пеллагра, СД и т.д.).

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

•  Причиной гингивита чаще служит несоблюдение гигие�
ны полости рта, что приводит к образованию зубной
бляшки. Важную роль играют также патология прикуса,
зубной камень, остатки пищи, неправильно наложен�
ные пломбы, травмы, курение, ротовое дыхание.

•  Причиной гингивита могут быть пептострептококки, виды
Bacteroides, фузобактерии и некоторые другие микроор�
ганизмы, содержащиеся в обычных условиях в полости
рта. В некоторых случаях гингивит имеет аллергическое
происхождение.

•  Причиной гингивита могут быть также отравления тяжё�
лыми металлами (например, висмутом, свинцом), гипо�
и авитаминозы, лейкопения.

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ

•  Гингивит может быть локализованным или генерализо�
ванным. Воспаление десны может носить диффузный
характер или ограничивается её свободными краями (мар�
гинальный гингивит) или межзубными сосочками (па�
пиллярный гингивит).

•  По течению гингивит может быть острым, хроническим
и рецидивирующим. Если хронический воспалительный
процесс приводит к значительному увеличению десны
(вследствие её отёка или фиброза), то такой гингивит
называют хроническим гиперпластическим.

•  При тяжёлых формах гингивита может развиться пиоген�
ная гранулёма.

•  Специального описания заслуживают особые формы гин�
гивита: плазмоцитарный, острый язвенно�некротичес�
кий, острый герпетический гингивостоматит и десквама�
тивный гингивит.

ПППППЛАЛАЛАЛАЛАЗМОЦИТЗМОЦИТЗМОЦИТЗМОЦИТЗМОЦИТАРНЫЙАРНЫЙАРНЫЙАРНЫЙАРНЫЙ ГИНГИВИТГИНГИВИТГИНГИВИТГИНГИВИТГИНГИВИТ

Плазмоцитарный гингивит характеризуется нали�
чием в десне хронического воспалительного ин�
фильтрата, состоящего преимущественно из плаз�
моцитов. Он может быть аллергическим и
идиопатическим.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Аллергическая разновидность
связана с повышенной чувствительностью к различным
аллергенам (некоторым компонентам жевательной
резинки, содержащей травы зубной пасте, некоторым
мятным конфетам, перцу и др.).

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически происходит диффузное увеличение
дёсен, поверхность которых становится эритематоз�
ной (гиперемированной). Воспалительный процесс с
десны может распространиться на нёбо. На участках,

лишённых зубов, обычно находят менее интенсив�
ные изменения.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически со стороны покровного эпителия
десны наблюдаются спонгиоз, эмиграция из просве�
та сосудов в его толщу ПЯЛ с образованием в эпите�
лии микроабсцессов. В соединительной ткани соб�
ственной пластинки слизистой оболочки десны
наблюдается хронический воспалительный инфиль�
трат, представленный преимущественно плазматичес�
кими клетками.

ГГГГГРРРРРАНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМАТТТТТОЗНЫЙОЗНЫЙОЗНЫЙОЗНЫЙОЗНЫЙ ГИНГИВИТГИНГИВИТГИНГИВИТГИНГИВИТГИНГИВИТ

Гранулематозный гингивит — гранулематозное
воспаление в десне. Заболевание может наблю�
даться в любом возрасте, но чаще его обнаружи�
вают у взрослых.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: попадание в десну частиц материалов, при�
меняемых в стоматологической практике (элементы,
содержащиеся в зубной профилактической пасте, ча�
стицы золота, никеля и т.д.), а также различных ино�
родных частиц, не имеющих отношения к материа�
лам, используемым в стоматологии.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически. Поражения десны могут быть одно�
или многоочаговыми, обычно их диаметр менее 2 см.
Это красные или красно�белые пятна, которые чаще
обнаруживают в области межзубных сосочков. Про�
цесс может распространяться вдоль десневого края
или захватывать другие отделы десны.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически. Наблюдаются очаговые скопления
гистиоцитов с интенсивным лимфоцитарным инфиль�
тратом. Иногда возникают сформированные грану�
лёмы, состоящие из гистиоцитов, лимфоцитов и мно�
гоядерных гигантских клеток инородных тел. Когда
обнаруживают инородный материал, вызвавший гра�
нулематозный процесс, речь идёт о гранулёме ино�
родных тел.

ДДДДДЕСКВАМАТИВНЫЙЕСКВАМАТИВНЫЙЕСКВАМАТИВНЫЙЕСКВАМАТИВНЫЙЕСКВАМАТИВНЫЙ ГИНГИВИТГИНГИВИТГИНГИВИТГИНГИВИТГИНГИВИТ

Десквамативный гингивит — клинический тер�
мин, содержанием которого является усиленное
отторжение (десквамация) покровного эпителия
десны. Обычно наблюдается у лиц старше 40 лет,
чаще у женщин. Характерно хроническое тече�
ние. Фациальная поверхность дёсен поражается
чаще лингвальной. Поражение может быть мно�
гоочаговым или носить генерализованный харак�
тер.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. В подавляющем большинстве случаев дес�
квамативный гингивит является частным выражени�
ем других заболеваний, которые могут вовлекать в
процесс десну: рубцовый пемфигоид и плоский ли�
шай, реже — линейная IgA�болезнь, обыкновенная
пузырчатка, приобретённый буллёзный эпидермолиз
и СКВ. В части случаев причина остаётся неясной.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически десквамативный гингивит характе�
ризуется эритемой, отторжением покровного эпите�
лия, болезненностью и кровоточивостью. Десквама�
ции эпителия может предшествовать образование
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пузырьков. Пузырьки обычно содержат прозрачную
или кровянистую жидкость. Возможно развитие эро�
зий. Дно эрозий покрыто желтоватыми фибринозно�
гнойными плёнками. Десквамация покровного эпите�
лия приводит к повреждению дёсен во время жевания,
в связи с чем они становятся рыхлыми.

ÏÅÐÈÎÄÎÍÒÈÒ

Периодонтит (МКБ: K05.2 Острый перикоронит,
K05.3 Хронический пародонтит) — воспалитель�
ное заболевание, которое поражает поддержива�
ющие структуры зубов: периодонтальную связку,
костную ткань альвеолярных отростков и цемент.
Болезнь начинается с маргинального гингивита,
что приводит к разрушению зубодесневого соеди�
нения. Прогрессирование заболевания вызывает
развитие периодонтальных карманов, расшаты�
вание и последующее выпадение зубов.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Периодонтит объединяет нео�
днородную группу заболеваний, различающихся
по происхождению. Классификация периодонти�
та представляет определённые трудности. Соглас�
но классификации периодонтита, разработанной
Американской Академией периодонтологии, пе�
риодонтит подразделяют на периодонтит взрос�
лых, ранний, связанный с системными заболева�
ниями, язвенно�некротический и резистентный.

ПППППЕРИОДОНТИТЕРИОДОНТИТЕРИОДОНТИТЕРИОДОНТИТЕРИОДОНТИТ ВЗРОСЛЫХВЗРОСЛЫХВЗРОСЛЫХВЗРОСЛЫХВЗРОСЛЫХ

Периодонтит взрослых — основная причина по�
тери зубов у пациентов старше 35 лет. Течение хро�
ническое. Не случайно это заболевание называ�
ют хроническим периодонтитом взрослых.
Начало связано с хроническим маргинальным
гингивитом. Часто длится годами и десятилетия�
ми, типичны циклические обострения и ремис�
сии.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Причиной хронического маргинального
гингивита и периодонтита взрослых являются микро�
организмы, содержащиеся в зубной бляшке. Харак�
тер микробной флоры по мере прогрессирования за�
болевания меняется. В зубных бляшках,
присутствующих при хроническом маргинальном гин�
гивите, содержатся стрептококки, виды Actinomyces,
грамотрицательные бациллы (например, виды
Bacteroides и Fusobacterium). В периодонтальных кар�
манах, развивающихся на поздних стадиях периодон�
тита, микрофлора зубных бляшек состоит в основном
из анаэробов; в большом количестве присутствуют гра�
мотрицательные бациллы и спирохеты (например, виды
Treponema), в то время как число грамположительных
бацилл (например, виды Actinomyces) соответственно
снижается.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Микроорганизмы, присутствующие в зуб�
ной бляшке, продуцируют различные факторы, кото�
рые повреждают периодонт непосредственно или

опосредованно, через вызываемую ими воспалитель�
ную реакцию. К таким факторам относятся экзоток�
сины и эндотоксины, ферменты (например, коллаге�
наза, гиалуронидаза, протеазы), липотейхоевая кислота
и пептидогликаны. Иммунологическими медиаторами
скорее всего являются Пг (особенно ПгE

2
), ИЛ1 и

ФНО.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Начальная стадия периодонтита взрос�
лых заключается в развитии хронического маргиналь�
ного гингивита. Первоначальные изменения начина�
ются в десневой борозде после образования в ней
зубной бляшки. В течение 2–4 дней происходит уси�
ление тока жидкости, сопровождающееся миграцией
ПЯЛ через покровный эпителий борозды в десневую
борозду. Возникающее опухание десны может углу�
бить десневую борозду и вызвать образование «псев�
докармана». Если зубная бляшка устойчива, воспали�
тельная реакция становится хронической. В
воспалительном инфильтрате появляются преимуще�
ственно плазматические клетки, а также в разном ко�
личестве макрофаги и T�лимфоциты. Интенсивность
хронического воспалительного процесса со временем
усиливается, при этом происходит реактивная проли�
ферация покровного эпителия. Может возникнуть
эрозия эпителия десны с разрушением подлежащей
соединительной ткани. В области развития гингивита
в соединительной ткани десны выявляют отложения
Ig.

Прогрессирование хронического маргинального гинги�
вита вызывает разрушение эпителиального покрова в
области зубодесневого соединения, что приводит к раз�
рушению периодонтальной связки и резорбции кост�
ной ткани альвеолярного отростка. На этой и последу�
ющих стадиях болезнь обозначают термином
«периодонтит».

ПериодонтальнаяПериодонтальнаяПериодонтальнаяПериодонтальнаяПериодонтальная щельщельщельщельщель. По мере того, как периодон�
тальная связка разрушается, а альвеолярный отрос�
ток резорбируется, образуется периодонтальная
щель, в которую происходит вегетация пластов мно�
гослойного плоского эпителия из области разрушен�
ного эпителиального покрова в зоне зубодесневого
соединения, т.е. формируется периодонтальный кар�
ман.

ПериодонтальныйПериодонтальныйПериодонтальныйПериодонтальныйПериодонтальный карманкарманкарманкарманкарман (рис. 11�7 на вклейке) —
крипта глубиной более 3 мм, в которую проникает
зубная бляшка. Карман содержит гной, что сопро�
вождается гноетечением из него. Наружные стенки
и дно периодонтального кармана представлены гра�
нуляционной тканью, пронизанной ветвящимися
пластами многослойного плоского эпителия.

РезорбцияРезорбцияРезорбцияРезорбцияРезорбция костныхкостныхкостныхкостныхкостных структурструктурструктурструктурструктур. В альвеолярных отро�
стках наблюдается выраженная остеокластическая
резорбция костных структур. Она начинается в об�
ласти верхушки альвеолярного отростка и прогрес�
сирует в вертикальном направлении. Это приводит
к уменьшению высоты альвеолярных отростков.
Резорбция костной ткани альвеолярных отростков
является необратимым процессом. Наблюдается
также резорбция цемента, что вызывает образова�
ние глубоких цементных и цементно�дентинных
ниш.

Поражение поддерживающих структур зубов при пери�
одонтите взрослых приводит к тому, что зубы становят�

инна
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ся подвижными, часто смещаются, поворачиваются по
оси и выпадают.

Иногда при периодонтите взрослых может закрыться вход
в периодонтальный карман, что приводит к развитию
периодонтального абсцесса (локализованное скопление
гноя в кармане). Десна в таких случаях может быть эри�
тематозной и отёчной. Возможно спонтанное дрениро�
вание гноя через свищевой ход.

РРРРРАННИЙАННИЙАННИЙАННИЙАННИЙ ПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТ

Хотя периодонтит в подавляющем большинстве
случаев встречается у пожилых людей, он может
также стать серьёзной проблемой у детей и моло�
дых взрослых. Такую форму заболевания называ�
ют ранним периодонтитом. Клинический его ди�
агноз может быть выставлен только в тех случаях,
когда исключён периодонтит, связанный с систем�
ными заболеваниями (см. ниже).

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Ранний периодонтит (в
отличие от периодонтита взрослых) в основном
связан с дефектами иммунной реакции, а не с об�
разованием зубных бляшек и зубных камней. Во
многих случаях раннего периодонтита выявлена ге�
нетическая предрасположенность. Предположи�
тельной причиной болезни являются
Actinobacillus actinomycetemcomitans, Prevotella
intermedia, Porphyromonas gingivalis и другие, ме�
нее распространённые микроорганизмы.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Различают 3 разновидности ран�
него периодонтита: препубертатный, ювенильный
и быстро прогрессирующий.

•  ПрепубертатныйПрепубертатныйПрепубертатныйПрепубертатныйПрепубертатный периодонтитпериодонтитпериодонтитпериодонтитпериодонтит развивается в возрасте
около 4 лет, у девочек чаще, чем у мальчиков. Различа�
ют генерализованный и локализованный варианты.
Генерализованный вариант — оральное проявление
системной болезни — недостаточность адгезии лейко�
цитов. При локализованном варианте часто наблюда�
ются минимальные зубные бляшки и гингивит. Пора�
жения находят только в области отдельных временных
зубов, отсутствует привязанность процесса к какому�
либо участку челюстей. Локализованный препубертат�
ный периодонтит может привести к развитию ювениль�
ного периодонтита.

•  ЮвенильныйЮвенильныйЮвенильныйЮвенильныйЮвенильный периодонтитпериодонтитпериодонтитпериодонтитпериодонтит может быть локализован�
ным или генерализованным.

††††† Локализованный ювенильный периодонтит обычно
начинается в возрасте 11–13 лет, характерна выра�
женная семейная предрасположенность. Периодон�
тит отмечается в области первых моляров и резцов.
Зубные бляшки и зубные камни бывают минималь�
ных размеров, а скорость резорбции костной ткани
альвеолярных отростков в 3–5 раз выше, чем при
периодонтите взрослых. В связи с периодонтитом
возникают подвижность, смещение и выпадение зу�
бов. В части случаев прослеживается тенденция к раз�
витию генерализованной формы. При локализован�
ном варианте в зубной бляшке преобладает
Actinobacillus actinomycetemcomitans (90% случаев).

††††† Генерализованный ювенильный периодонтит в од�
них случаях может быть следствием локализованно�
го, в других — развивается с самого начала как гене�
рализованный. Возраст большинства пациентов от 12
до 32 лет.

•  БыстроБыстроБыстроБыстроБыстро прогрессирующийпрогрессирующийпрогрессирующийпрогрессирующийпрогрессирующий периодонтитпериодонтитпериодонтитпериодонтитпериодонтит — крайне де�
структивная разновидность раннего периодонтита,
встречается преимущественно в возрасте от 20 до 35
лет. У большинства пациентов отмечено нарушение
функций лейкоцитов. В зубных бляшках обнаружива�
ют те же микроорганизмы, которые содержатся в них
при периодонтите взрослых. Характеризуется обшир�
ной и быстрой резорбцией костной ткани альвеоляр�
ных отростков. В течение нескольких недель или ме�
сяцев разрушается значительная часть альвеолярной
кости. Происходит потеря зубов. Заболевание может
прерываться латентными периодами. Во время актив�
ной фазы десна сильно воспалена, увеличена. Во вре�
мя бессимптомной фазы десна клинически нормаль�
ная и плотно прилегает к зубам.

ПППППЕРИОДОНТИТЕРИОДОНТИТЕРИОДОНТИТЕРИОДОНТИТЕРИОДОНТИТ ПРИПРИПРИПРИПРИ СИСТЕМНЫХСИСТЕМНЫХСИСТЕМНЫХСИСТЕМНЫХСИСТЕМНЫХ ЗАБОЛЕВАНИЯХЗАБОЛЕВАНИЯХЗАБОЛЕВАНИЯХЗАБОЛЕВАНИЯХЗАБОЛЕВАНИЯХ

Периодонтит, связанный с системными заболева�
ниями, — особая форма периодонтита —наблю�
дается при ряде системных заболеваний: акатала�
зия, акродиния, СПИД; болезни системы крови:
лейкоз, наследственные нейтропении (цикличес�
кая и хронические); болезнь Крона, СД, врождён�
ный дискератоз; синдром Элерса–Данло типа
VIII, гемохроматоз, гипофосфатазия, гистиоцитоз
клеток Лангерханса (гистиоцитоз Х), лейкоцитар�
ные дисфункции с сопутствующими экстраораль�
ными инфекциями, оксалоз, синдром Папийона–
Лефевра, саркоидоз и трисомия 21.

ЯЯЯЯЯЗВЕННОЗВЕННОЗВЕННОЗВЕННОЗВЕННО�����НЕКРОТИНЕКРОТИНЕКРОТИНЕКРОТИНЕКРОТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТ

Наблюдается при остром язвенно�некротическом
гингивите. Эта форма связана с агрессивной инва�
зией Prevotella intermedia.

РРРРРЕЗИСТЕНТНЫЙЕЗИСТЕНТНЫЙЕЗИСТЕНТНЫЙЕЗИСТЕНТНЫЙЕЗИСТЕНТНЫЙ ПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТПЕРИОДОНТИТ

Устойчивый периодонтит, не поддающийся адек�
ватной всесторонней терапии.

ÄÅÑÍÅÂÎÉ ÔÈÁÐÎÌÀÒÎÇ

Десневой фиброматоз — медленно прогрессирую�
щее увеличение десны, вызванное разрастанием
десневой фиброзной соединительной ткани. В
большинстве случаев начинается в возрасте до 20
лет и часто связан с появлением молочных или по�
стоянных зубов. Десневой фиброматоз подразде�
ляют на наследственный и идиопатический.

Наследственные разновидности наблюдаются
при ряде синдромов или могут быть изолирован�
ными. К наследственным синдромам, при кото�
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рых развивается десневой фиброматоз, относят�
ся синдромы Лабанда, Мюррея–Пуретика–Дре�
шера и некоторые другие. Известно не менее 6
форм изолированного наследственного деснево�
го фиброматоза (ℜ , ρ).

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически. Увеличенная десна покрывает часть
коронки зубов, поражения наблюдаются как с вести�
булярной, так и оральной поверхности. Нормальное
прорезывание зубов может быть нарушено. В одних
случаях десневые изменения бывают генерализован�
ными, в других — локализованными (ограничивают�
ся одним или большим числом квадрантов). Процесс
может наблюдаться как в области верхней, так и ниж�
ней челюсти, хотя первая бывает поражена чаще и
для неё характерна большая степень выраженности
десневого фиброматоза с возможным его переходом
на нёбо.

При локализованных формах заболевания процесс мо�
жет быть стабильным или (в более поздние сроки) на�
чинает распространяться на другие отделы дёсен од�
ной или обеих челюстей. Нередко встречается вариант
локализованного десневого фиброматоза, при котором
наблюдается двустороннее (билатеральное) симметрич�
ное поражение дёсен в задних отделах верхней челюс�
ти, распространяющееся на нёбо. Десна плотная, цвет
её не изменён, поверхность гладкая или мелкозернис�
тая. У пожилых больных на поверхности десны могут
развиться многочисленные папиллярные образования.

МакроскопияМакроскопияМакроскопияМакроскопияМакроскопия. При десневом фиброматозе происходит
разрастание плотной гиповаскулярной соединитель�
ной ткани с малым количеством клеток, представ�
ленных фибробластами и миофибробластоподобны�
ми клетками. Покровный эпителий часто образует
длинные, тонкие акантотические тяжи, которые рас�
пространяются глубоко в нижележащую плотную со�
единительную ткань. Воспаление отсутствует, иногда
бывает слабо выраженным. В некоторых случаях от�
мечается дистрофическое обызвествление.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз. После гингивэктомии по поводу десневого
фиброматоза сохраняется тенденция к развитию ре�
цидивов.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÑËÈÇÈÑÒÎÉ
ÎÁÎËÎ×ÊÈ È ÌßÃÊÈÕ

ÒÊÀÍÅÉ ÐÒÀ, ÃÓÁ, ßÇÛÊÀ
Болезни слизистой оболочки и мягких тканей
рта, губ, языка разнообразны и многочисленны.
Заболевания могут быть самостоятельными (на�
пример, рецидивирующий афтозный стоматит,
плоскоклеточный рак слизистой оболочки рта и
красной каймы губ) или являются частным про�
явлением ряда различных болезней (соматичес�
ких, кожных, инфекционных и др.). Заболевания
и поражения слизистой оболочки рта характери�
зуются развитием в последней различных мор�
фологических элементов, аналогичных тем, что
возникают при кожных болезнях (см. главу 25).

ТТТТТРАВМАТИРАВМАТИРАВМАТИРАВМАТИРАВМАТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПОВРЕЖДЕНИЯПОВРЕЖДЕНИЯПОВРЕЖДЕНИЯПОВРЕЖДЕНИЯПОВРЕЖДЕНИЯ

Травматические повреждения слизистой оболочки
и мягких тканей рта, губ и языка (МКБ: S00.5 По�
верхностная травма губы и полости рта) могут быть
обусловлены разнообразными физическими и хи�
мическими факторами.

•  Травматические повреждения, обусловленные физичес�
кими (механическими, ионизирующей радиацией, УФ�
лучами и т.д.) факторами.

Механические повреждения могут возникать при при�
ёме пищи (например, травма рыбьей костью), чис�
тке зубов, в случаях наличия острых краёв у интак�
тных и кариозных зубов, при зубоврачебных
вмешательствах, при ношении зубных протезов и
т.д. Следствием механических повреждений являют�
ся кровоизлияния, возможно развитие в слизистой
оболочке эрозий и язв. К механическим поврежде�
ниям относится привычное прикусывание щеки — по�
ражение слизистой оболочки щёк, наиболее выра�
женное по линии смыкания зубов. Наблюдается
диффузное белое утолщение, обусловленное гипер�
паракератозом, с шелушащейся поверхностью и раз�
витием поверхностных эрозий, что напоминает
ткань, изъеденную с поверхности молью.

Поражение УФ�лучами приводит к развитию акти�
нического хейлоза. Возникает при повышенной чув�
ствительности к солнечной инсоляции и поражает
преимущественно нижнюю губу. Вначале происхо�
дит гиперемия и опухание губ с последующим об�
разованием пузырей, эрозий и корочек. При мно�
голетнем течении развивается кератоз. В этом периоде
заболевание рассматривается как предраковое.

•  Травматические повреждения, обусловленные химичес�
кими факторами, могут быть связаны с воздействием кис�
лот, щелочей, никотина и т.д. Кислоты вызывают коагу�
ляционный некроз, а щёлочи — колликвационный. При
применении цитотоксических препаратов, используемых
при химиотерапии рака, могут возникнуть изъязвления в
слизистой оболочке рта.

Èíôåêöèè
Инфекционные заболевания (инфекционные про�
цессы), которые наблюдаются в слизистой оболоч�
ке и мягких тканях, подразделяют на бактериаль�
ные, вирусные, микотические. Большой удельный
вес среди инфекций слизистой оболочки рта состав�
ляют оппортунистические инфекции, обусловлен�
ные условно�патогенными возбудителями, которые
обнаруживаются в полости рта у здоровых людей
(Borrelia vincenti, Bacteroides intermedius, Candida и
др.).

ÁÀÊÒÅÐÈÀËÜÍÛÅ ÈÍÔÅÊÖÈÈ

К бактериальным инфекциям слизистой оболочки
и мягких тканей рта, губ и языка относятся острый
язвенно�некротический гингивит, гангренозный
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стоматит, актиномикоз, а также поражения при
сифилисе, гонорее и туберкулёзе.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ЯЗВЕННОЯЗВЕННОЯЗВЕННОЯЗВЕННОЯЗВЕННО�����НЕКРОТИНЕКРОТИНЕКРОТИНЕКРОТИНЕКРОТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ГИНГИВИТГИНГИВИТГИНГИВИТГИНГИВИТГИНГИВИТ

Острый язвенно�некротический гингивит (болезнь
Венсана, фузоспирохетоз; МКБ: A69.1 Другие ин�
фекции Венсана) — инфекционное неконтагиоз�
ное заболевание, которое начинается с поражения
межзубных сосочков с последующим возможным
распространением процесса по десневому краю.
Болезнь обычно наблюдается в возрасте от 15 до 30
лет. Чрезвычайно редко поражает детей (за исклю�
чением стран Африки).

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Обычная причина болезни — следствие сим�
биоза веретенообразной палочки (Плаута–Венсана)
Fusobacterium fusiforme и спирохеты (Венсана) Treponema
vincentii.

Патогенез.Патогенез.Патогенез.Патогенез.Патогенез. Возникновению данной оппортунистичес�
кой инфекции способствует ряд предрасполагающих
факторов, приводящих к подавлению иммунитета. В
частности, эмоциональные стрессы, так как увеличе�
ние секреции кортикостероидов при эмоциональном
стрессе изменяет соотношение лимфоцитов Т4/Т8 и
может вызвать снижение хемотаксиса нейтрофилов и
фагоцитарной реакции, что и происходит у больных
острым язвенно�некротическим гингивитом. Повы�
шение экскреции адреналина при стрессе может при�
вести к ишемии дёсен и тем самым содействовать ста�
новлению заболевания. К другим предрасполагающим
факторам, способствующим снижению иммунитета,
относят курение, местную травму, плохое питание,
несоблюдение правил гигиены полости рта. Наконец,
на большое значение подавления иммунитета в раз�
витии острого язвенно�некротического гингивита ука�
зывает повышенная склонность к данному заболева�
нию у больных, страдающих СПИДом.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически местные изменения начинаются с
некроза в области межзубных сосочков, который в
последующем может распространяться на десневой
край. Затем в областях некроза образуются язвы.
Изъязвления, обычно ограниченные межзубными со�
сочками и десневым краем, имеют характерный вне�
шний вид: сосочки как будто изъедены, покрыты се�
роватым налётом, легко кровоточат. Вблизи от поражений
часто образуются зубные камни. Изредка некротически�
язвенные процессы распространяются на слизистую обо�
лочку мягкого нёба и миндалины. В последнем случае
развивается язвенно�плёнчатая ангина Венсана, при ко�
торой плёнка, покрывающая миндалины, имеет грязно�
зелёный цвет.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия: дно язв в области межзубных сосочков
покрыто фибринозно�гнойной плёнкой, содержащей
примесь некротизированных масс и колонии микро�
организмов. В подлежащей соединительной ткани
отмечаются воспалительная гиперемия и интенсив�
ный неспецифический воспалительный инфильтрат.
В неизъязвлённых отделах покровного эпителия час�
то наблюдается потеря типичной для дёсен поверхнос�
тной кератинизации.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения. При резком снижении иммунитета может
развиться нома.

ГГГГГАНГРЕНАНГРЕНАНГРЕНАНГРЕНАНГРЕНОЗНЫЙОЗНЫЙОЗНЫЙОЗНЫЙОЗНЫЙ СТСТСТСТСТОООООМАМАМАМАМАТИТТИТТИТТИТТИТ

Нома (гангренозный стоматит; МКБ: A69.0 Некро�
тизирующий язвенный стоматит) — влажная ганг�
рена тканей, окружающих полость рта. Встречает�
ся редко и является не только осложнением острого
язвенно�некротического гингивита. Она может на�
блюдаться также у детей, ослабленных недоедани�
ем или тяжёлыми болезнями. Причиной являются
различные бактерии, в том числе Treponema
vincentii и Bacteroides melaninogenicus.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически в типичных случаях нома начинается с
появления на десне маленького пузырька или язвы. Ин�
фекционный процесс стремительно распространяется на
губы, слизистую оболочку щёк, глубокие ткани лица и
челюстные кости, вызывая некроз. Инфицированные
некротические ткани становятся чёрными, возможны
перфорации сквозь щёки.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный. Смерть может быть обуслов�
лена пневмонией, сепсисом.

АААААКТИНОМИКОЗКТИНОМИКОЗКТИНОМИКОЗКТИНОМИКОЗКТИНОМИКОЗ (((((ШЕЙНОШЕЙНОШЕЙНОШЕЙНОШЕЙНО�����ЛИЦЕВАЯЛИЦЕВАЯЛИЦЕВАЯЛИЦЕВАЯЛИЦЕВАЯ ФОРМАФОРМАФОРМАФОРМАФОРМА)))))

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Возбудителем шейно�лицевого
актиномикоза (МКБ: A42.2 Шейно�лицевой актино�
микоз) является обычный сапрофит полости рта
Actinomyces israelii. Заболевание возникает при сниже�
нии иммунитета у лиц с повреждениями слизистой
оболочки рта, наличием ран (вслед за удалением зуба,
после других операций) и т.п. Наиболее частой лока�
лизацией шейно�лицевой формы актиномикоза яв�
ляются поднижнечелюстная область, область угла и
ветви нижней челюсти, шея. При актиномикозе раз�
вивается хроническое воспаление, вначале локализо�
ванное, а затем распространяющееся на слизистую
оболочку рта, мягкие ткани, кожу лица и шеи, а иногда
на челюстные кости и слюнные железы.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически поражённые мягкие ткани приобре�
тают деревянистую плотность, а кожа над инфильт�
ратом — цианотическую окраску.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Очаги поражения состоят из грануля�
ционной ткани, содержащей большое количество
ксантомных клеток. В грануляционной ткани распо�
лагаются многочисленные абсцессы, содержащие ко�
лонии актиномицетов. В связи с развивающимися
нагноительными процессами образуются свищевые
ходы, которые открываются на коже или в слизис�
той оболочке и через которые выделяется гной с
жёлтыми зёрнышками величиной с булавочную го�
ловку, содержащими колонии возбудителя («серные
гранулы»).

СССССИФИЛИСИФИЛИСИФИЛИСИФИЛИСИФИЛИС

Возбудитель сифилиса (МКБ: A50 Врождённый си�
филис, A51 Ранний сифилис, A52 Поздний сифи�
лис) Treponema pallidum проникает в слизистую
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оболочку рта, по�видимому, через мелкие её по�
вреждения.

•  В первом периоде сифилиса в слизистой оболочке
cначала образуется красная папула, которая затем
изъязвляется и приводит к развитию твёрдого шанкра.
Твёрдый шанкр чаще возникает в области губ и языка.
Макроскопически он представляет собой безболез�
ненную язву круглой или овальной формы с припод�
нятыми ровными краями и гладким дном, плотной
консистенции (рис. 11�8 на вклейке). Характерен ре�
гионарный лимфаденит.

•  Во втором периоде сифилиса поражение слизистой обо�
лочки рта возникает или одновременно с кожными
высыпаниями (розеолами, папулами) или бывает изо�
лированным (при рецидивах заболевания). Макроско�
пически в слизистой оболочке рта наблюдают образо�
вание пятнистых (макулёзных) и папулёзных
сифилидов.

Пятнистые сифилиды — хорошо очерченные сливные
эритематозные очаги синюшно�красного цвета. Они
наблюдаются чаще в области миндалин, нёбного
язычка, мягкого нёба, нёбно�язычных и нёбно�гло�
точных дужек и обычно возникают одновременно с
кожными высыпаниями свежего вторичного сифи�
лиса.

Папулёзные сифилиды — плотные папулы синюшно�
красного цвета. Вследствие возникающей мацерации
эпителия центральная часть папул быстро приобре�
тает серовато�беловатый (опаловый) оттенок, при
этом на периферии сохраняется узкая кайма инфиль�
трата синюшно�красного цвета. Чаще папулы на�
блюдаются в области миндалин, твёрдого и мягкого
нёба, губ, дёсен и языка. Эрозированные мокнущие
папулы часто возникают в углах рта, напоминая ан�
гулярный хейлит. В последующем они могут привес�
ти к развитию высококонтагиозных широких кон�
дилом (увеличенные в размерах папулы с широким
основанием и мацерированной поверхностью).

•  В третьем периоде сифилиса в области языка, твёрдого
нёба, реже язычка, миндалин, образуются солитар�
ные гуммы — гладкие эластичные образования с бле�
стящей поверхностью и величиной от фасолины до
лесного ореха. Крупные или множественные гуммы
могут вызвать перфорацию твёрдого нёба, деформи�
ровать язык. В языке может наблюдаться диффузный
специфический воспалительный процесс в виде гум�
мозных инфильтратов (сифилитический глоссит), ко�
торый приводит к атрофии его слизистой оболочки,
развитию лейкоплакий и глубоких трещин.

•  Для позднего врождённого сифилиса характерны три�
ада Хатчинсона (зубы Хатчинсона, кератит, глухота) и
шелковичные моляры. Наблюдаются также образо�
вание гумм и развитие сифилитического глоссита.

ТТТТТУБЕРКУЛУБЕРКУЛУБЕРКУЛУБЕРКУЛУБЕРКУЛЕЕЕЕЕЗЗЗЗЗ

Вызываемые Mycobacterium tuberculosis пораже�
ния (МКБ: A15–A19 Туберкулёз) слизистой обо�
лочки и мягких тканей рта, губ и языка встреча�
ются редко. Как правило, поражения слизистой
оболочки наблюдают при постпервичном течении
туберкулёза. Сюда относят туберкулёзную язву,

поражения при милиарном туберкулёзе и тубер�
кулёзной волчанке.

•  Туберкулёзная язва обычно развивается у лиц, страда�
ющих открытой формой туберкулёза лёгких, когда ми�
кобактерии попадают в полость рта с мокротой. Язвы
бывают одиночными или их возникает несколько. В
основном они локализуются на языке, реже на губах и
нёбе. Макроскопически язвы обычно имеют вытяну�
тую форму, иногда щелевидную, края их неровные,
рваные, подрытые. В некоторых случаях язвы бывают
бугристыми и напоминают раковую опухоль. Микро�
скопически в области язв наблюдается продуктивная
тканевая реакция с формированием туберкулёзных
гранулём. Воспалительный процесс в области туберку�
лёзной язвы может распространяться лимфогенным
путём на регионарные лимфатические узлы.

•  Реже слизистая оболочка рта поражается при милиар�
ном туберкулёзе в условиях гематогенного распрост�
ранения инфекта: образуются белые узелки величи�
ной с просяное зерно.

•  Изредка поражения губ, слизистой оболочки рта на�
блюдаются при туберкулёзной волчанке кожи лица.

ÂÈÐÓÑÍÛÅ ÈÍÔÅÊÖÈÈ

Вирусные инфекции слизистой оболочки рта
чаще бывают связаны с вирусами герпеса, реже с
вирусами Коксаки и ЕСНО. К основным вирус�
ным инфекциям относятся нижеследующие забо�
левания.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ГЕРПЕТИГЕРПЕТИГЕРПЕТИГЕРПЕТИГЕРПЕТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ГИНГИВОСТГИНГИВОСТГИНГИВОСТГИНГИВОСТГИНГИВОСТОООООМАМАМАМАМАТИТТИТТИТТИТТИТ

Острый герпетический гингивостоматит (МКБ:
B00.2 Герпетический гингивостоматит и фарин�
готонзиллит), как правило, вызывает вирус про�
стого герпеса (ВПГ) типа I и редко (в результате
орогенитального контакта) — ВПГ типа II. Чаще
наблюдается у детей в возрасте от 1 года до 3 лет,
встречается и у взрослых.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически заболевание проявляется набухани�
ем дёсен, они становятся красными, необычайно бо�
лезненными и легко кровоточат. На слизистой обо�
лочке губ, языка, дёсен и щёк появляются
многочисленные болезненные везикулы, которые в
последующем вскрываются с образованием язвочек.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Везикулы располагаются в толще покров�
ного многослойного плоского эпителия, в области по�
ражений обнаруживают клетки с характерным герпе�
тическим цитопатическим эффектом (многоядерные
гигантские клетки, содержащие от 2 до 15 ядер на одну
клетку, с эозинофильными включениями внутри ядер).
Поражения обычно заживают через 1–2 нед, но по�
чти у трети больных в последующем возникают реци�
дивы.

РРРРРЕЦИДИВИРУЮЩИЙЕЦИДИВИРУЮЩИЙЕЦИДИВИРУЮЩИЙЕЦИДИВИРУЮЩИЙЕЦИДИВИРУЮЩИЙ ГЕРПЕСГЕРПЕСГЕРПЕСГЕРПЕСГЕРПЕС

Рецидивирующий герпес (губной герпес, герпе�
тическая лихорадка) — рецидив герпетического

инна
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заболевания вследствие реактивирования ВПГ
типа I в ганглии тройничного нерва, где он нахо�
дился в латентной форме, с последующим его
распространением по ходу нервов. Реактивация
вируса происходит под воздействием солнечно�
го света, стресса, орофациальных травм, лихора�
дочных заболеваний, менструации, аллергичес�
ких реакций. Характерно поражение красной
каймы губ и соседних участков кожи, где наблю�
даются скопления мелких прозрачных пузырь�
ков на эритематозном основании. В последую�
щем образуются желтоватые корки. Поражения
внутри ротовой полости редки, но на твёрдом
нёбе и в области десны могут возникнуть скоп�
ления язвочек размером с булавочную головку.
Повторное проявление заболевания возможно в
тех же местах, где было отмечено предыдущее.

ГГГГГЕРПЕТИЕРПЕТИЕРПЕТИЕРПЕТИЕРПЕТИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ АНГИНААНГИНААНГИНААНГИНААНГИНА

Причиной герпетической ангины (МКБ: B08.5
Энтеровирусный везикулярный фарингит) явля�
ются вирусы Коксаки группы А (иногда группы
В или ЕСНО�вирусы). Болезнь характерна для
детей в возрасте от 3 до 10 лет и проявляется в
виде быстро возникающей острой боли в горле,
сопровождающейся дисфагией, лихорадкой и
лимфаденопатией. Болезнь обычно протекает
легко в течение 4–6 дней. Макроскопически: в
области мягкого нёба и прилежащих зон глотки
— мелкие пузырьки, эрозии или язвы, окружён�
ные эритемой.

ПППППУУУУУЗЫРЗЫРЗЫРЗЫРЗЫРЧЧЧЧЧАААААТКАТКАТКАТКАТКА РТРТРТРТРТААААА ИИИИИ КОКОКОКОКОНЕНЕНЕНЕНЕЧЧЧЧЧНННННОСТЕЙОСТЕЙОСТЕЙОСТЕЙОСТЕЙ

Пузырчатка рта и конечностей (везикулярный
стоматит с экзантемой) — обычно легко проте�
кающее заболевание, наблюдается среди малень�
ких детей. Оно часто возникает летом или в на�
чале осени и может носить как спорадический,
так и эпидемический характер. Возбудители бо�
лезни — вирусы Коксаки группы А (преимуще�
ственно типа 16, реже типов 5 и 10), а также
ЕСНО�вирусы (тип 6). Обычно наблюдаются не�
значительное повышение температуры, анорек�
сия, недомогание и боль в горле. В области сли�
зистой оболочки рта и губ появляются
эритематозные пятна, превращающиеся в пу�
зырьки и язвы, что напоминает герпетический
стоматит. Кожные высыпания в виде везикуляр�
ной сыпи (экзантема) обычно ограничиваются
ладонями, подошвами, а также вентральными
поверхностями и боковыми сторонами пальцев
рук и ног.

ÌÈÊÎÒÈ×ÅÑÊÈÅ ÈÍÔÅÊÖÈÈ

Из микотических инфекций наибольшее прак�
тическое значение имеет кандидозкандидозкандидозкандидозкандидоз (монилиаз;
МКБ: B37.0 Кандидозный стоматит). Кандидоз
слизистой оболочки рта может наблюдаться у де�
тей, взрослых и у лиц преклонного возраста.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Заболевание вызывают различные разно�
видности грибов рода Candida, чаще Candida albicans,
иногда Candida tropicalis, Candida pseudotropicalis и
Candida krusei. Особенности кандидоза, обусловлен�
ного Candida albicans, заключаются в том, что дан�
ная разновидность грибов является обычным оби�
тателем полости рта, а заболевание, вызванное ими,
может сочетаться с другими поражениями слизистой
оболочки оральной полости.

ФакторыФакторыФакторыФакторыФакторы рискарискарискарискариска. К факторам риска относят прежде все�
го иммунодефицит: первичный (наследственные и
врождённые иммунодефицитные синдромы) и вто�
ричный, который может быть обусловлен некото�
рыми заболеваниями (ВИЧ�инфекция, злокачествен�
ные новообразования, синдром мальабсорбции и др.)
или проводимым лечением (химиотерапия и лучевая
терапия злокачественных опухолей, применение им�
мунодепрессивных средств, кортикостероидная те�
рапия). К факторам риска относят также влияния на
состав микрофлоры в полости рта (антибиотикоте�
рапия, запущенная гигиена полости рта, ксеросто�
мия), эндокринные расстройства (СД) и некоторые
другие факторы (зубные протезы, дефицит железа).

Проявления орального кандидоза многочислен�
ны. Острая кандидозная инфекция может выз�
вать образование рыхло прилегающей псевдо�
мембраны белого цвета (молочница), которую
следует отличать от лейкоплакии. В то же время
хроническая кандидозная инфекция может на�
поминать лейкоплакию. Другие поражения при
хронической инфекции бывают эритематозны�
ми, папиллярными или изъязвлёнными. Разли�
чают нижеследующие основные формы канди�
доза слизистой оболочки рта.

МолочницаМолочницаМолочницаМолочницаМолочница характерна для больных с ВИЧ�инфекци�
ей, а также для тех, кого лечили при злокачествен�
ных новообразованиях методами химиотерапии и лу�
чевой терапии. В местах поражения слизистая
оболочка покрыта псевдомембраной белого цвета,
состоящей из колоний грибов, слущенных клеток
многослойного плоского эпителия, роговых масс,
бактерий, фибринозного экссудата с примесью лей�
коцитов (рис. 11�9 на вклейке). Псевдомембрана легко
удаляется, обнажая эритематозную, разрушающую�
ся, болезненную слизистую оболочку, что связано с
проникновением в неё мицелия грибов. Поражения
часто множественные. Наиболее типичными места�
ми поражений являются слизистая оболочка щёк, ро�
тоглотки, боковых краёв спинки языка.

СтоматитСтоматитСтоматитСтоматитСтоматит, индуцированныйиндуцированныйиндуцированныйиндуцированныйиндуцированный зубнымизубнымизубнымизубнымизубными протезамипротезамипротезамипротезамипротезами,
протекает хронически, наблюдается в слизистой обо�
лочке нёба под плотно пригнанным съёмным зуб�
ным протезом, а также под зубным протезом, кото�

инна
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рый невозможно снять на ночь. Кандидоз развива�
ется вследствие того, что плотно пригнанный протез
препятствует нормальному контакту подлежащей сли�
зистой оболочки со слюной. Характеризуется эрите�
мой и отёком слизистой оболочки нёба, при этом пло�
щадь поражения соответствует размеру зубного
протеза. Заболевание может привести к развитию ан�
гулярного стоматита. Микроскопически обнаружи�
вают грибы в области воспалённого покровного эпи�
телия, в котором наблюдаются явления акантоза.

АнгулярныйАнгулярныйАнгулярныйАнгулярныйАнгулярный стоматитстоматитстоматитстоматитстоматит (МКБ: K13.0 Болезни губ) —
воспаление в углах рта, характеризующееся эрите�
мой, развитием трещин и шелушением.Часто бывает
связан с интраоральным кандидозом, особенно у
больных с глубокими бороздками в углах рта или с
привычкой облизывать губы. Поэтому заболевание
чаще обнаруживается у пожилых больных с канди�
дозным стоматитом, индуцированным зубным про�
тезом, т.е. у пациентов с обвисшими тканями лица,
губы которых подвергаются воздействию слюны, со�
держащей грибы. Ангулярный стоматит, вызываемый
грибами, следует отличать от стоматита, обусловлен�
ного недостаточностью железа (с которым он, впро�
чем, может находиться в ассоциативной связи), и от
стоматита, индуцированного Staphylococcus aureus.

ХроническийХроническийХроническийХроническийХронический гиперпластическийгиперпластическийгиперпластическийгиперпластическийгиперпластический кандидозкандидозкандидозкандидозкандидоз (МКБ:
B37.0 Кандидозный стоматит). Сюда относятся ни�
жеследующие поражения.

•  Кандидозная лейкоплакия характеризуется образо�
ванием белых пятен и бляшек. Белый цвет пораже�
ний обусловлен кератозом. Эти белые поражения (в
отличие от псевдомембраны при молочнице) не со�
скабливаются. Заболевание чаще наблюдается в пе�
редних отделах слизистой оболочки щёк.

•  Срединный ромбовидный глоссит: в срединной час�
ти спинки языка появляется эритематозная ромбо�
видная зона, лишённая сосочков, где в последую�
щем возникают папилломатозные разрастания, а
центральный отдел может подвергаться ороговению.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ КОЖНОКОЖНОКОЖНОКОЖНОКОЖНО�����СЛИЗИСТЫЙСЛИЗИСТЫЙСЛИЗИСТЫЙСЛИЗИСТЫЙСЛИЗИСТЫЙ КАНДИДОЗКАНДИДОЗКАНДИДОЗКАНДИДОЗКАНДИДОЗ

Наблюдаются оральный и экстраоральный кан�
дидоз (кожи, слизистых оболочек), а также дру�
гие экстраоральные поражения. Известно не�
сколько вариантов кожно�слизистого кандидоза,
большая часть которых обнаруживается в раннем
возрасте. Поражения слизистой оболочки рта
при различных вариантах сходны с описанными
выше формами орального кандидоза. Различа�
ют 4 нижеследующих варианта хронического
кожно�слизистого кандидоза.

•  Диффузный вариант — самый тяжёлый и, как прави�
ло, спорадический. Наблюдаются тяжёлые случаи
кандидоза кожи, ногтей и слизистых оболочек
(оральный, вагинальный, конъюнктивальный кан�
дидоз), а также бактериальные инфекции кожи и
дыхательных путей. Этот тип кандидоза раньше на�
зывали «кандидозной гранулёмой» из�за обезобра�
живающих разрастаний покровного эпителия, осо�
бенно на лице и на волосистой части кожи головы.

Он может сочетаться с ЖДА, а у многих больных
нарушен клеточный иммунитет, обусловленный воз�
действием Candida albicans.

•  Семейный кожно�слизистый кандидоз — наслед�
ственно обусловленное заболевание [OMIM *114580
и *606415 (ℜ ), *212050 (ρ)]. Обычно начинается в
детстве с молочницы, которая переходит в хрони�
ческий лейкоплакический кандидоз. Кожная или
ногтевая микотическая инфекция может возникнуть
позднее, но почти всегда протекает в лёгкой форме.
Это заболевание обычно сочетается с сидеропенией.
Лечение препаратами железа улучшает реакцию на
противогрибковую терапию. Степень иммунодефи�
цита бывает разной, а у многих пациентов он не вы�
является.

•  Кожно�слизистый кандидоз при эндокринных нару�
шениях наблюдается при синдромах ДиДжорджи и
полиэндокринопатии типа I.

•  Поздний кожно�слизистый кандидоз встречается ред�
ко, сочетается с тимомой, тяжёлой псевдопаралити�
ческой миастенией, истинной эритроцитарной апла�
зией. При данном варианте кожно�слизистого
кандидоза наблюдается дефицит клеточного имму�
нитета.

ÂÈ×–ÈÍÔÅÊÖÈß

Оральные проявления ВИЧ�инфекции выраже�
ны отчётливо и часто являются ранним призна�
ком заболевания. Они характеризуются вторич�
ными инфекциями (микотическими,
бактериальными, вирусными) и возникновени�
ем опухолей.

•  У большинства пациентов обнаруживается стойкий
кандидоз (часто как первое проявление иммуноде�
фицита). У таких лиц (обычно на слизистой оболоч�
ке щёк и нёба) развивается хроническая молочница.
Наблюдается также хронический гиперпластический
кандидоз в виде белых поражений, которые нахо�
дятся в задних отделах слизистой оболочки щёк,
иногда на слизистой оболочке нёба. У ВИЧ�инфи�
цированных пациентов, у которых ещё не развился
СПИД, иногда возникают эритематозные кандидоз�
ные поражения на слизистой оболочке нёба и язы�
ка.

•  У больных СПИДом повышена опасность развития
бактериальных инфекций, в частности острого яз�
венно�некротического гингивита.

•  С нарастающей частотой при СПИДе выявляются слу�
чаи губного герпеса и интраоральные герпетические
язвы. Они часто бывают более распространёнными,
более глубокими, более болезненными и трудноиз�
лечимыми (по сравнению с герпетическими пораже�
ниями у больных, не инфицированных ВИЧ).

•  Распространённым, часто ранним и относительно
специфическим признаком ВИЧ�инфекции (особен�
но у ВИЧ�положительных мужчин�гомосексуалистов)
является волосатая лейкоплакия.

•  У больных СПИДом нередко возникает саркома Ка�
поши, чаще в мягких тканях нёба и дёсен.
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МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически внешний вид поражений раз�
нообразен. Наиболее характерны двухсторонние
мягкие, белые, волосатые пятна на боковых по�
верхностях языка. Такие поражения выглядят не
только волосатыми. Они могут быть морщинис�
тыми или гладкими (рис. 11�10 на вклейке). Во�
лосатая лейкоплакия может возникнуть в других
отделах языка или вне последнего.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически в пятнах лейкоплакии обна�
руживаются гиперпаракератоз с ороговевшими
волосистыми выростами на поверхности и акан�
тоз. В шиповатом слое обычно выделяются ва�
куолизированные эпителиальные клетки с про�
зрачной цитоплазмой и пикнотичным ядром
(койлоциты).

Áîëåçíè ïðè èììóííûõ
íàðóøåíèÿõ

К этой группе заболеваний относятся рециди�
вирующий афтозный стоматит, медикаментоз�
ный стоматит, аллергический контактный сто�
матит, многоформная эритема, плоский лишай.
В основе данных заболеваний, как полагают, ле�
жат иммунологические нарушения.

ÐÅÖÈÄÈÂÈÐÓÞÙÈÉ ÀÔÒÎÇÍÛÉ ÑÒÎÌÀÒÈÒ

Рецидивирующий афтозный стоматит (рециди�
вирующие афтозные язвы, афтозный стоматит;
МКБ: K12.0 Рецидивирующие афты полости рта)
— хроническое заболевание, характеризующее�
ся образованием на подвижной слизистой обо�
лочке рта болезненных язв (афт), которые реци�
дивируют с различной частотой. Это одно из
самых распространённых заболеваний слизис�
той оболочки рта. Оно обнаруживается пример�
но у 20% населения. Первое появление афтоз�
ных язв обычно происходит в возрасте от 10 до
30 лет. Лица женского пола в большей степени
подвержены данной болезни. Продолжитель�
ность существования афт в слизистой оболочке
рта в большинстве случаев от 1 нед до 3 нед. Пос�
ледующие рецидивы различаются по своей час�
тоте. Разделяющие их интервалы исчисляются
неделями, месяцами или годами, но в конце кон�
цов у большинства индивидов болезнь исчезает
спонтанно.

ЭЭЭЭЭТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ ИИИИИ ПАПАПАПАПАТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Этиология неизвестна. К факторам, способствующим
развитию афтозного стоматита, относят травму сли�
зистой оболочки рта (в месте введения рентгеновской
плёнки, в области инъекции местных анестезирую�
щих средств и т.д.), эмоциональные стрессы, недо�

статок некоторых веществ (витамина В
12

, железа, фо�
лиевой кислоты), гормональные изменения, особен�
но у женщин (повторные появления афтозных язв в
период менструации и уменьшение вероятности их
возникновения во время беременности), повышен�
ная чувствительность к микроорганизмам.

В патогенезе большое значение имеют иммунологи�
ческие механизмы. В воспалительном инфильтрате в
области афтозных язв присутствуют лимфоциты. По�
лагают, что в образовании язв значительную роль
играет клеточно�опосредованная иммунная реакция.
Лимфоцитарный инфильтрат содержит преимуще�
ственно Т�хелперные (CD4+) клетки в продромаль�
ной стадии заболевания, Т�цитотоксические (CD8+)
клетки в фазе изъязвления и вновь преимуществен�
но Т�хелперы (CD4+) в стадии заживления. По�ви�
димому, именно Т�цитотоксические (CD8+) клетки
вызывают изъязвление. Специфический Аг, на кото�
рый реагируют эти клетки, не идентифицирован.

МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически афты представляют собой
язвы, которые обычно образуются на слизистой
оболочке губ, щёк, языка и дна ротовой полос�
ти. Они бывают единичными или множествен�
ными, круглой или овальной формы, различных
размеров. Дно афт покрыто желтовато�серым
налётом. Язвы имеют очерченные края, которые
окружены тонким гиперемированным ободком
(эритематозное гало). Различают малые (встре�
чаются примерно у 80% больных), большие (10%)
и герпетиформные (10%) афтозные язвы.

•••••  МалыеМалыеМалыеМалыеМалые афтозныеафтозныеафтозныеафтозныеафтозные язвыязвыязвыязвыязвы развиваются почти исключи�
тельно на слизистой оболочке рта, чаще в передних
отделах рта. Для этих язв характерен продромаль�
ный период, продолжающийся от 1 до 2 дней, во
время которого появляются эритематозные пятна. В
последующем они превращаются в изъязвления, раз�
мер афтозных язв в классических случаях составляет
от 3 мм до 10 мм в диаметре, а их количество во время
каждого рецидива колеблется от 1 до 5 язв (рис. 11�
11 на вклейке). Язвы заживают в течение 1–3 нед.
Язвы чаще возникают в области слизистой оболочки
щёк и губ, реже — нижней поверхности языка, дна
полости рта и мягкого нёба. Малые афтозные язвы
обычно начинают появляться в детстве и юношес�
ком возрасте, частота рецидивов вариабельна.

•••••  БольшиеБольшиеБольшиеБольшиеБольшие афтозныеафтозныеафтозныеафтозныеафтозные язвыязвыязвыязвыязвы (болезнь Саттона). Язвы
более глубокие и заметно крупнее, чем малые, их ди�
аметр колеблется от 10 мм до 30 мм. Число язв во
время рецидива варьирует от 1 до 10, они заживают в
течение 2–6 нед, нередко путём рубцевания. Чаще
наблюдаются в задних отделах рта (слизистая обо�
лочка мягкого нёба, перитонзиллярная область).
Обычно появляются после полового созревания, а
рецидивы могут продолжаться до двадцатилетнего или
более старшего возраста.

•••••  ГГГГГерпетиформныеерпетиформныеерпетиформныеерпетиформныеерпетиформные афтозныеафтозныеафтозныеафтозныеафтозные язвыязвыязвыязвыязвы. Характерны обра�
зование большого количества афтозных язв и наи�

инна

инна

инна
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большая частота их рецидивов. Афтозные язвы мел�
кие, диаметром от 1 мм до 3 мм, во время одного
рецидива может образоваться до 100 язв. Из�за ма�
лого размера и их многочисленности язвы имеют по�
верхностное сходство с дефектами слизистой обо�
лочки рта, вызываемыми ВПГ, в связи с чем они были
названы герпетиформными. Характерно слияние от�
дельных поражений друг с другом, что приводит к
формированию более крупных изъязвлений. Чаще
всего герпетиформные афтозные язвы наблюдаются
в областях подвижной слизистой оболочки. Они, как
правило, возникают у взрослых.

МикроскопическаяМикроскопическаяМикроскопическаяМикроскопическаяМикроскопическая картинакартинакартинакартинакартина при разных формах
рецидивирующего афтозного стоматита харак�
терна, но не патогномонична. Язвенный дефект
покрыт фибринозно�гнойными массами. Подле�
жащая соединительная ткань характеризуется
повышенной васкулярностью. Здесь же выявля�
ется воспалительный инфильтрат, состоящий из
лимфоцитов, гистиоцитов и ПЯЛ. Для покров�
ного эпителия по краям язвенного дефекта ха�
рактерен спонгиоз, при этом в базальной трети
эпителия определяются многочисленные моно�
ядерные клетки. В более глубоких отделах под�
лежащей соединительной ткани встречаются ин�
фильтраты, состоящие из лимфоцитов и
гистиоцитов. Следует помнить о том, что афто�
подобные язвы наблюдаются в слизистой обо�
лочке рта при синдроме Бехчета, болезни Кро�
на, язвенном колите, циклической нейтропении
и глютеновой энтеропатии (целиакии).

ÌÅÄÈÊÀÌÅÍÒÎÇÍÛÉ ÑÒÎÌÀÒÈÒ

Медикаментозный стоматит (МКБ: K12.1 Дру�
гие формы стоматита, T78.4 Аллергия неуточ�
нённая) — аллергические реакции слизистой
оболочки рта на систематическое применение
ЛС. Только около 150 часто назначаемых ЛС вы�
зывает около 50 оральных и периоральных по�
бочных эффектов аллергического характера. К
медикаментозному стоматиту, кроме многих слу�
чаев многоформной эритемы, относят анафилак�
тический стоматит, интраоральные фиксирован�
ные лекарственные сыпи, а также лихеноидные
реакции на ЛС (похожие на плоский лишай), по�
ражения типа красной волчанки (волчанкопо�
добные), а также реакции на ЛС, напоминаю�
щие обыкновенную пузырчатку
(пемфигусподобные) и неспецифические вези�
куло�эрозивные поражения.

АнафилактическийАнафилактическийАнафилактическийАнафилактическийАнафилактический стоматитстоматитстоматитстоматитстоматит — местная анафилакти�
ческая реакция (реакция гиперчувствительности типа
I), возникающая в ответ на введение различных ЛС,
в первую очередь антибиотиков (чаще пеницилли�
на). Может сопровождаться уртикарными кожными
поражениями (крапивница) и симптомами системной
анафилаксии (охриплость, РДСВ, рвота). Макроско�

пически в слизистой оболочке рта обнаруживаются
многочисленные зоны эритемы или многочислен�
ные афтоподобные язвы. Прогноз: системная ана�
филактическая реакция может закончиться развити�
ем анафилактического шока. Пенициллин вызывает
системную анафилактическую реакцию у 1 пациента
из 10 000. По этой причине в США умирает около
300 человек в год.

ИнтраоральныеИнтраоральныеИнтраоральныеИнтраоральныеИнтраоральные фиксированныефиксированныефиксированныефиксированныефиксированные лекарственныелекарственныелекарственныелекарственныелекарственные сыписыписыписыписыпи
— поражения слизистой оболочки рта, которые ре�
цидивируют в одном и том же месте после примене�
ния ЛС; рецидивы, как правило, оказываются более
интенсивно выраженными. Поражения обычно по�
являются внезапно (после латентного периода,
продолжающегося несколько дней) и в последую�
щем постепенно исчезают. К этой форме лекарствен�
ной сыпи может привести ряд ЛС (анальгин, барби�
тураты, тетрациклин и др.). В основе возникновения
фиксированной лекарственной сыпи лежит реакция
гиперчувствительности типа III, при которой иммун�
ные комплексы откладываются в стенках кровенос�
ных сосудов. Это приводит к развитию васкулита,
следствием чего является развитие эритемы и отёка
поверхностных слоёв слизистой оболочки. Макро�
скопически: локализованные участки эритемы и отёч�
ности, которые могут трансформироваться в везику�
ло�эрозивные поражения. Чаще всего поражается
слизистая оболочка губ.

Лихеноидные,Лихеноидные,Лихеноидные,Лихеноидные,Лихеноидные, волчанкоподобныеволчанкоподобныеволчанкоподобныеволчанкоподобныеволчанкоподобные иииии пемфигусподоб�пемфигусподоб�пемфигусподоб�пемфигусподоб�пемфигусподоб�
ныеныеныеныеные формыформыформыформыформы медикаментозного стоматита в клини�
ческом, гистологическом и иммунологическом отно�
шениях напоминают своих «тёзок»: плоский лишай,
красную волчанку и обыкновенную пузырчатку. К
ЛС, способным вызвать в слизистой оболочке рта
лихеноидную реакцию, относятся аллопуринол, пе�
ницилламин, стрептомицин и др.; волчанкоподоб�
ную — гидантоин, резерпин, тиоурацил и др.; пем�
фигусподобную — ампициллин, практолол, этамбутол
и др. Эти формы медикаментозного стоматита про�
текают хронически и могут затронуть любые зоны
слизистой оболочки рта, чаще задних отделов щёк и
боковых краёв языка.

НеспецифическиеНеспецифическиеНеспецифическиеНеспецифическиеНеспецифические везикуло�эрозивныевезикуло�эрозивныевезикуло�эрозивныевезикуло�эрозивныевезикуло�эрозивные пораженияпораженияпораженияпораженияпоражения в
слизистой оболочке рта могут быть обусловлены меп�
робаматом, напроксеном, толбутамидом и др.

ÀËËÅÐÃÈ×ÅÑÊÈÉ ÊÎÍÒÀÊÒÍÛÉ
ÑÒÎÌÀÒÈÒ

Аллергический контактный стоматит — аллер�
гическое заболевание, возникающее вследствие
прямого контакта аллергена (Аг) со слизистой
оболочкой рта. В основе болезни лежат иммуно�
клеточные реакции (реакция гиперчувствитель�
ности типа IV). Перечень аллергенов, которые
вызывают аллергический контактный стоматит,
чрезвычайно разнообразен: многочисленные
пищевые продукты, жевательные резинки, сред�
ства для чистки зубов, растворы для полоскания
рта, местные анестезирующие средства, пломби�
ровочные металлы, акриловые протезные мате�
риалы; материалы, применяемые для получения
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оттисков зубов, протезные адгезивные материа�
лы и т.д. По течению аллергический контактный
стоматит может быть острым и хроническим,
предрасположенность женщин к болезни замет�
но выше, чем у мужчин.

ОстрыйОстрыйОстрыйОстрыйОстрый аллергическийаллергическийаллергическийаллергическийаллергический контактныйконтактныйконтактныйконтактныйконтактный стоматитстоматитстоматитстоматитстоматит часто со�
провождается ощущением жжения. Стоматит возни�
кает в той области, где аллерген соприкоснулся со
слизистой оболочкой. Макроскопически слизистая
оболочка становится эритематозной и нередко отёч�
ной. В поражённых участках могут появляться мел�
кие везикулы, которые быстро лопаются, в результа�
те чего образуются эрозии.

ХроническийХроническийХроническийХроническийХронический аллергическийаллергическийаллергическийаллергическийаллергический контактныйконтактныйконтактныйконтактныйконтактный стоматитстоматитстоматитстоматитстоматит. В
зоне контакта аллергена со слизистой оболочкой
последняя может быть или эритематозной, или бе�
лой, в связи с развивающимся гиперкератозом. В по�
ражённых зонах периодически могут развиваться эро�
зии.

ÌÍÎÃÎÔÎÐÌÍÀß ÝÐÈÒÅÌÀ

Многоформная эритема (МКБ: L51 Эритема
многоформная) — заболевание кожи и слизис�
тых оболочек, включая слизистую оболочку рта.
Болезнь обычно начинается с эритемы, а затем
приводит к развитию в коже и слизистой обо�
лочке рта разнообразных морфологических эле�
ментов: пузырьков, пузырей и др. Многоформ�
ная эритема характеризуется внезапным
началом. Различают 3 нижеследующие формы
болезни.

•••••  МалаяМалаяМалаяМалаяМалая многоформнаямногоформнаямногоформнаямногоформнаямногоформная эритемаэритемаэритемаэритемаэритема — наиболее часто
встречающаяся форма заболевания. Макроскопичес�
ки: оральные проявления могут быть одновременно
с кожными поражениями или наблюдаются изоли�
рованно при отсутствии поражения кожи. Они ха�
рактеризуются образованием эритематозных пятен,
везикуло�буллёзных поражений, которые в последу�
ющем приводят к обширным эрозиям и неглубоким
язвам с неровными краями. Эти изменения обычно
наблюдаются в слизистой оболочке губ, щёк, языка,
дна полости рта и мягкого нёба. Губы обычно крово�
точат и покрыты корками. Иногда у больных разви�
вается обезвоживание, обусловленное затруднением
приёма жидкости в связи с резкими болями во рту.

•••••  БольшаяБольшаяБольшаяБольшаяБольшая многоформнаямногоформнаямногоформнаямногоформнаямногоформная эритемаэритемаэритемаэритемаэритема (синдром Стивен�
са–Джонсона, МКБ: L51.1 Буллёзная эритема мно�
гоформная) — более тяжёлая, редко наблюдающая�
ся форма многоформной эритемы, захватывающая
обширные участки кожи и различных слизистых обо�
лочек (конъюнктивит, стоматит, уретрит и т.д.). Мак�
роскопически: губы кровоточат, покрыты корками, а
поражения слизистой оболочки рта более обширны
и болезненны, чем при малой многоформной эрите�
ме. Это вызывает затруднение приёма пищи и воды.

•••••  ТТТТТоксическийоксическийоксическийоксическийоксический эпидермальныйэпидермальныйэпидермальныйэпидермальныйэпидермальный некролизнекролизнекролизнекролизнекролиз (болезнь
Лайелла, синдром ошпаренной кожи; МКБ: L51.2
Токсический эпидермальный некролиз [Лайелла]) —
самая тяжёлая форма многоформной эритемы. Впер�

вые описал Лайелл в 1956 г. Частота — 0,3% всех слу�
чаев лекарственной аллергии. Макроскопически:
после периода прогрессирующей эритемы наблюда�
ется значительное отслоение покровного эпителия
кожи и слизистых оболочек рта, глаза, половых ор�
ганов, что приводит к развитию обширных эрозиро�
ванных участков. Поражения выглядят так, как буд�
то больной подвергся сильному ожогу. Если больной
выживает, то процесс в области кожи проходит через
2–4 нед. Оральные поражения заживают значитель�
но дольше.

ÏËÎÑÊÈÉ ËÈØÀÉ

Плоский лишай (lichen planus; МКБ: L43 Лишай
красный плоский) — довольно распространён�
ное хроническое кожное заболевание, часто по�
ражающее слизистую оболочку рта. Большин�
ство исследователей относит lichen planus к
предраковым заболеваниям. Различают 2 основ�
ные формы оральных поражений при lichen
planus: сетчатый (ретикулярный) плоский лишай
и эрозивный плоский лишай.

СССССЕТЕТЕТЕТЕТЧЧЧЧЧАААААТЫЙТЫЙТЫЙТЫЙТЫЙ ПЛПЛПЛПЛПЛОСКИЙОСКИЙОСКИЙОСКИЙОСКИЙ ЛИШАЙЛИШАЙЛИШАЙЛИШАЙЛИШАЙ

Сетчатый плоский лишай (МКБ: L44.8 Другие
уточнённые папулосквамозные изменения) мак�
роскопически характеризуется формированием
в слизистой оболочке рта ороговевающих с по�
верхности мелких папул, которые, сливаясь друг
с другом, образуют поражения белого цвета в
виде сетчатого кружевоподобного рисунка (рис.
11�12 на вклейке) или причудливого раститель�
ного узора, иногда — колец, полос, полудуг
(стрии Викхэма). Эти поражения обычно не ста�
тичны, а увеличиваются и уменьшаются в тече�
ние недель и месяцев. Ретикулярная форма, как
правило, протекает бессимптомно. При ней
обычно наблюдается двухстороннее поражение
задних отделов слизистой оболочки щёк. Одно�
временно могут быть поражены другие участки
слизистой оболочки рта (дорсальная и боковая
поверхности языка, дёсны и нёбо).

ЭЭЭЭЭРОЗИВНЫЙРОЗИВНЫЙРОЗИВНЫЙРОЗИВНЫЙРОЗИВНЫЙ ПЛОСКИЙПЛОСКИЙПЛОСКИЙПЛОСКИЙПЛОСКИЙ ЛИШАЙЛИШАЙЛИШАЙЛИШАЙЛИШАЙ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически. Характерно развитие эрозий, реже
язв, которые появляются в центральных отделах эри�
тематозных атрофированных зон слизистой оболоч�
ки рта. По периферии эрозивно�язвенных дефектов
наблюдаются стрии Викхэма. Если эрозивный ком�
понент бывает сильно выражен, то он может спо�
собствовать отслоению многослойного плоского эпи�
телия с образованием субэпителиальных пузырей. Это
приводит к развитию буллёзного плоского лишая, что
наблюдается редко. Эрозивный плоский лишай (в
отличие от сетчатого) обычно сопровождается бо�
лью.

инна
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МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. В покровном эпителии слизистой обо�
лочки рта при обеих формах плоского лишая (в слу�
чаях эрозивной формы в зонах, пограничных с эро�
зией или пузырём) наблюдается кератоз:
гиперортокератоз при эрозивной форме и паракера�
тоз при сетчатой форме. Шиповатый слой бывает раз�
личной толщины. В классических случаях наблюда�
ется акантоз, при этом акантотические тяжи имеют
заострённую форму (форма «зубца пилы»). Отмеча�
ется гидропическая дистрофия клеток базального
слоя покровного эпителия. Этому сопутствует ин�
тенсивный полосовидный инфильтрат, состоящий
преимущественно из T�лимфоцитов. Он располага�
ется непосредственно под покровным эпителием,
нижняя граница которого «размыта» клетками ин�
фильтрата (рис. 11�13 на вклейке).

ОсложнениемОсложнениемОсложнениемОсложнениемОсложнением кортикостероидной терапии при эро�
зивном плоском лишае может быть ятрогенный кан�
дидоз.

Àóòîèììóííûå çàáîëåâàíèÿ
К аутоиммунным болезням, поражающим сли�
зистую оболочку рта, относят красную волчан�
ку, системную склеродермию, пузырчатку и бул�
лёзный пемфигоид. Эти заболевания
рассмотрены в главах 16 и 25. В этом разделе при�
ведены сведения, относящиеся к проявлениям
аутоиммунных заболеваний в орофациальной
области.

СистемнаяСистемнаяСистемнаяСистемнаяСистемная краснаякраснаякраснаякраснаякрасная волчанкаволчанкаволчанкаволчанкаволчанка (МКБ: M32 Сис�
темная красная волчанка). Характерным кожным
поражением в области лица является уплощён�
ная или приподнятая над её поверхностью эри�
тема, располагающаяся в области щёк с двух сто�
рон, будучи соединённой узкой полосой на
переносице (фигура в виде бабочки). Эритема в
виде фигуры бабочки наблюдается в 50% случа�
ев. Поражение слизистой оболочки рта отмеча�
ется в 40% наблюдений. Примерно у 30% боль�
ных наблюдается сочетание СКВ с синдромом
Шёгрена. Макроскопически в слизистой обо�
лочке рта обнаруживаются безболезненные по�
верхностные язвы, эритематозные пятна и белые
поражения, обусловленные кератозом покровно�
го эпителия. Чаще они наблюдаются в области
нёба, реже — слизистой оболочки щёк и дёсен.
Также можно обнаружить отёк и петехии, а в об�
ласти губ — чешуйчатую корку.

ХроническаяХроническаяХроническаяХроническаяХроническая кожнаякожнаякожнаякожнаякожная краснаякраснаякраснаякраснаякрасная волчанкаволчанкаволчанкаволчанкаволчанка (МКБ: L93.2
Другая ограниченная красная волчанка) характери�
зуется рецидивирующим течением. Типично пораже�
ние кожи головы и шеи, нередко красной каймы губ.
В области кожи лица может наблюдаться поражение
в виде фигуры бабочки. Эти поражения представля�
ют собой чешуйчатые эритематозные бляшки. Мак�
роскопически в слизистой оболочке рта наблюдает�
ся изъязвлённая или эритематозная атрофированная

зона, окружённая белыми тонкими лучистыми по�
лосами, обусловленными гиперкератозом.

ПодостраяПодостраяПодостраяПодостраяПодострая кожнаякожнаякожнаякожнаякожная краснаякраснаякраснаякраснаякрасная волчанкаволчанкаволчанкаволчанкаволчанка (МКБ: L93.1
Подострая кожная красная волчанка). Её проявле�
ния промежуточны между проявлениями СКВ и хро�
нической кожной красной волчанкой. Наиболее по�
казательным признаком являются кожные
поражения. Микроскопически в многослойном плос�
ком эпителии слизистой оболочки рта при различ�
ных типах красной волчанки обнаруживают гипер�
кератоз, чередующиеся участки атрофии и утолщения
шиповатого слоя, гидропическую дистрофию клеток
базального слоя. В субэпителиальных отделах наблю�
даются воспалительные инфильтраты, состоящие из
лимфоцитов, которые распространяются в более глу�
бокие отделы слизистой оболочки, где часто харак�
теризуются периваскулярной ориентацией.

ПрогрессирующийПрогрессирующийПрогрессирующийПрогрессирующийПрогрессирующий системныйсистемныйсистемныйсистемныйсистемный склерозсклерозсклерозсклерозсклероз (системная
склеродермия; МКБ: M34 Системный склероз). Мак�
роскопически в оральной области заболевание могут
вызвать сужение ротового отверстия (микростома) и
образование радиальных борозд на губах, в резуль�
тате чего рот становится похожим на кошелёк. По�
скольку губы становятся неподвижными, а ротовое
отверстие сморщивается, приём пищи и жевание вы�
зывают затруднение в связи с развитием тризма. Сли�
зистая оболочка рта бывает бледной и ригидной.
Язык может потерять подвижность. По мере про�
грессирования болезни может произойти атрофия
языка. Более чем у 50% больных наблюдается рас�
ширение периодонтальной щели, что в последую�
щем приводит к потере зубов.

ОбыкновеннаяОбыкновеннаяОбыкновеннаяОбыкновеннаяОбыкновенная пузырчаткапузырчаткапузырчаткапузырчаткапузырчатка (pemphigus vulgaris; МКБ:
L10.0 Пузырчатка обыкновенная) — кожное забо�
левание, при котором наблюдается образование ин�
траэпидермальных пузырей. В нелеченных случаях
часто заканчивается смертью больного. Примерно в
50% случаев обыкновенная пузырчатка начинается
с поражения слизистой оболочки рта, которое ха�
рактеризуется возникновением пузырей внутри мно�
гослойного плоского эпителия. Кожные поражения
в случаях первичного вовлечения в процесс слизис�
той оболочки рта могут возникать спустя месяцы, год
и даже больше после начала оральных поражений.
Часто кожные изменения возникают первично: вна�
чале отмечается поражение кожного покрова, а за�
тем — слизистой оболочки рта. Макроскопически:
на визуально неизменённых участках образуются
пузыри, которые очень быстро вскрываются с обра�
зованием эрозий. Дно их бывает красноватого цвета.
Течение эрозий хроническое, при этом они нередко
бывают болезненными. Чаще отмеченные измене�
ния обнаруживают в области слизистой оболочки
нёба, щёк, губ, нижней поверхности языка и десён.

Ïðåäðàêîâûå ïîðàæåíèÿ
Предраковые заболевания включают в себя плос�
кий лишай, сидеропеническую дисфагию, акти�
нический хейлоз и некоторые другие болезни. К
предраковым поражениям относят лейкоплакию
и эритроплакию.

инна
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Лейкоплакия (МКБ: K13.2 Лейкоплакия и дру�
гие изменения эпителия полости рта, включая
язык) — клинический термин, применяемый для
описания белых пятен или бляшек, появляющих�
ся на поверхности слизистой оболочки (напри�
мер, в области слизистых оболочек гортани, пи�
щевода или половых путей). Применительно к
слизистой оболочке рта термин «лейкоплакия»
применяется в более узком значении и включает
только те белые пятна или бляшки, которые не
соскабливаются (для исключения молочницы) и
которые клинически или гистологически не мо�
гут быть отнесены к другим заболеваниям слизи�
стой оболочки рта (хронический кандидоз, лей�
коедема, белый губчатый невус, плоский лишай,
ороговевающий плоскоклеточный рак и др.).

•  Лейкоплакия — наиболее распространённое пора�
жение слизистой оболочки рта. Она встречается при�
мерно в 30 случаях на 100 взрослых в возрасте стар�
ше 35 лет. Возникает главным образом в возрасте от
50 до 70 лет, чаще у мужчин.

•  К основным причинам относят употребление табака
(курение или жевание), злоупотребление алкоголем
и различные травмы слизистой оболочки рта. Во
многих случаях причина остаётся неясной.

•  Лейкоплакия считается предраковым процессом, по�
скольку примерно в 6% клинически диагностиро�
ванных лейкоплакических поражений гистологичес�
ки выявляется рак, а примерно в 4% лейкоплакия в
последующем подвергается малигнизации. Частота
малигнизации лейкоплакии у некурящих выше, чем
у курящих.

•  Лейкоплакия может возникнуть в любой зоне сли�
зистой оболочки рта, но чаще (примерно в 70%) на�
блюдается в области красной каймы губ, слизистой
оболочки щёк и дёсен. Повышенный риск развития
дисплазии и рака отмечен при лейкоплакиях, лока�
лизующихся в области слизистой оболочки дна ро�
товой полости, боковой поверхности языка, а также
губ.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически лейкоплакические поражения могут
быть одиночными или их бывает несколько. Они мо�
гут выглядеть в виде пятен, бляшек с неровной повер�
хностью, иногда бородавчатых разрастаний. Поверх�
ность поражения обычно белая, но может быть серой,
желтовато�белой, а у курильщиков — желтовато�ко�
ричневой. Поражения с мелкими красными зернис�
тыми участками и неясными краями указывают на
возможное наличие дисплазии или рака. Утолщённые
или щелевидные с поверхности лейкоплакические по�
ражения характеризуются большей вероятностью пос�
ледующей малигнизации.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически отмечается повышенное ороговение
(кератоз), чем объясняется белый, редко — серый цвет
данных поражений. Имеются гиперортокератоз, па�
ракератоз, нередко акантоз. Реже выявляют диспла�
зию или плоскоклеточный рак (in situ или инвазив�
ный).

ДДДДДИСПЛАЗИЯИСПЛАЗИЯИСПЛАЗИЯИСПЛАЗИЯИСПЛАЗИЯ

Дисплазия в лейкоплакических поражениях сли�
зистой оболочки наблюдается в 16–24% случаев.
Изменения не распространяются за пределы ба�
зальной мембраны эпителия.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически для дисплазии характерны
следующие признаки:

1) нерегулярная эпителиальная стратификация;

2) гиперплазия базального слоя;

3) акантотические тяжи в форме капель;

4) кератинизация единичных клеток или групп кле�
ток в шиповатом слое;

5) потеря контактов между соседними клетками;

6) повышенная митотическая активность, иногда с на�
личием атипических митозов;

7) изменение ядерно�цитоплазматического соотноше�
ния в сторону увеличения ядра;

8) утрата полярности базальных клеток;

9) клеточный полиморфизм;

10) увеличение ядрышек в размерах или количестве.

СтепениСтепениСтепениСтепениСтепени дисплазиидисплазиидисплазиидисплазиидисплазии. Дисплазия может быть лёг�
кой, умеренной и тяжёлой. При лёгкой диспла�
зии изменения наблюдаются в базальном и пара�
базальном слоях покровного эпителия. При
умеренной дисплазии изменения распространя�
ются на территорию, занимающую площадь от
основания базального слоя до среднего отдела
шиповатого слоя. При тяжёлой дисплазии изме�
нения охватывают около 2/3 толщины эпители�
ального пласта при сохранении нормальных сло�
ёв клеток только в поверхностной зоне
покровного эпителия. Эти изменения рассматри�
ваются как предраковые и на их основе в последу�
ющем обычно развивается «рак на месте»
(carcinoma in situ), который занимает всю толщу
эпителиального пласта.

ÝÐÈÒÐÎÏËÀÊÈß

Эритроплакия (эритроплазия Кейра; МКБ: K13.2
Лейкоплакия и другие изменения эпителия по�
лости рта, включая язык) — клинический термин.
Распространена в значительно меньшей степени,
чем лейкоплакия, но вероятность её перехода в
тяжёлую форму дисплазии или в плоскоклеточ�
ный рак значительно выше.

ФакторыФакторыФакторыФакторыФакторы рискарискарискарискариска для эритроплакии те же, что и для
плоскоклеточного рака (см. ниже).

Эритроплакия чаще развивается на 6�м и 7�м десятиле�
тиях жизни. Наиболее поражаемыми участками явля�



308308308308308 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 11

ются дно ротовой полости, комплекс мягкое нёбо–пере�
дняя нёбная дужка — ретромолярная область, а также
боковой край задних двух третей языка (эти три участка
являются также областями повышенного риска образова�
ния инвазивного плоскоклеточного рака).

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически характеризуется образованием ярко�
красных бархатистых бляшек. В некоторых случаях по�
верхность поражений узловатая. Иногда обнаружива�
ются белые или жёлтые пятна ороговения (кератоза) на
красном фоне. Поражения в виде смеси белых зон (на�
поминающих лейкоплакию) и красных зон называют
«крапчатой эритроплакией».

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически примерно в 90% обнаруживается ин�
вазивный плоскоклеточный рак, carcinoma in situ и тя�
жёлая степень дисплазии. В остальных 10% выявляется
дисплазия лёгкой или умеренной степени. Инвазивный
плоскоклеточный рак в эритроплакических поражени�
ях может варьировать от хорошо до малодифференци�
рованных форм, но обычно он поверхностный и часто
мелкоочаговый. Красный цвет эритроплакических по�
ражений объясняется тем, что сосочки субэпителиаль�
ной соединительной ткани проникают высоко в эпите�
лий и содержат расширенные капилляры, заполненные
кровью, а сам вышележащий эпителий тонкий с незна�
чительно выраженным ороговением.

Îïóõîëè
Опухоли слизистой оболочки и мягких тканей рта,
а также губ, языка (МКБ: С00–С14 Злокачествен�
ные новообразования губы, полости рта и глотки,
D10 Доброкачественное новообразование рта и
глотки) встречаются нередко. Их подразделяют на
эпителиальные опухоли, опухоли мягких тканей,
опухоли меланинобразующей ткани и опухоли эк�
странодальной регионарной лимфатической ткани.

ÝÏÈÒÅËÈÀËÜÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

К ним относятся доброкачественная опухоль — па�
пиллома и злокачественная опухоль — плоскокле�
точный рак слизистой оболочки рта и красной кай�
мы губ.

ПППППАПИЛЛОМААПИЛЛОМААПИЛЛОМААПИЛЛОМААПИЛЛОМА

Папиллома — экзофитно растущее образование на
тонкой ножке или широком основании с папил�
лярной или бородавчатой поверхностью. Полага�
ют, что причиной опухоли является вирус папил�
ломы человека. Обычно бывает одиночной, реже
множественной, как правило, менее 1 см в диамет�
ре. Чаще папиллома наблюдается в области нёба,
языка, дёсен и губ.

ПППППЛЛЛЛЛОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙ РРРРРАКАКАКАКАК

Плоскоклеточный рак слизистой оболочки рта
и красной каймы губ (МКБ: C00 Злокачествен�
ное новообразование губы) является наиболее

распространённой злокачественной опухолью
оральной области. Он составляет свыше 90%
всех злокачественных новообразований данной
локализации и является причиной смерти от
злокачественных опухолей примерно в 5% слу�
чаев. Чаще обнаруживается у мужчин старше 50
лет.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии факторыфакторыфакторыфакторыфакторы рискарискарискарискариска. Из всех факторов
риска, предположительно вызывающих ораль�
ную карциному, основными являются употреб�
ление табака и алкоголя — в отдельности или в
сочетании. Из табака были выделены многочис�
ленные канцерогены, в том числе разнообраз�
ные углеводороды и нитрозамины. Среди дру�
гих причин: УФ�облучение и недостаточность
железа при сидеропенической дисфагии.

ТТТТТипыипыипыипыипы ростаростаростаростароста опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли — экзофитный, эндофит�
ный и смешанный (экзофитно�эндофитный).
Клинические проявления мелких, ранних
оральных плоскоклеточных карцином могут ва�
рьировать от белых утолщённых или бородав�
чатых образований до красных шершавых бля�
шек или хронических безболезненных язв.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически чаще наблюдаются язвенная,
реже — папиллярная формы рака. Язвенная фор�
ма характеризуется образованием язвы с уплот�
нением вокруг в виде валика и в области её ос�
нования.  Папиллярная форма —
папилломоподобное или бородавчатое разрас�
тание. На разрезе опухолевая ткань обычно бе�
лая с зонами некроза и кровоизлияниями.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия

Самой ранней формой рака является carcinoma
in situ — форма рака в пределах многослойного
плоского эпителия. Основными участками воз�
никновения «рака на месте» являются дно по�
лости рта, боковая поверхность языка и крас�
ная кайма нижней губы. В последующем такой
рак становится инвазивным. Плоскоклеточный
рак подразделяют на хорошо�, умеренно� и ма�
лодифференцированный. В большинстве случа�
ев наблюдается хорошо� или умереннодиффе�
ренцированный рак.

•  Хорошодифференцированный рак (степень I) харак�
теризуется чёткими межклеточными мостиками,
многочисленными раковыми жемчужинами, значи�
тельным клеточным ороговением, наличием менее
2 митотических фигур в поле зрения при большом
увеличении (атипические митозы обнаруживаются
редко), минимальным ядерным и клеточным поли�
морфизмом (рис. 11�14 на вклейке).

•  Малодифференцированный рак (степень III) харак�
теризуется отсутствием межклеточных мостиков,

инна
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редкими раковыми жемчужинами, ничтожным кле�
точным ороговением, наличием более 4 митотичес�
ких фигур в поле зрения при большом увеличении
(атипические митозы обнаруживаются часто), от�
чётливо выраженным клеточным и ядерным поли�
морфизмом, присутствием многоядерных гигантских
клеток.

•  Умереннодифференцированный рак (степень II) за�
нимает промежуточное положение между хорошо�
и малодифференцированным раком.

ПутиПутиПутиПутиПути распространенияраспространенияраспространенияраспространенияраспространения опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли: в результате
местной инвазии, лимфогенного и гематоген�
ного метастазирования.

•  Местная инвазия наблюдается при эндофитно рас�
тущих новообразованиях, когда опухоль проникает
в подлежащие ткани (жировую, мышечную, кост�
ную). Возможно периневральное распространение.
Иногда опухоль прорастает в воздухоносные пути и
крупные сосуды шеи, что приводит к их разруше�
нию.

•  Лимфогенное метастазирование наблюдается при�
мерно в 50% случаев, что приводит к развитию ме�
тастазов в регионарных лимфатических узлах (обыч�
но субмандибулярных, шейных).  Лимфогенные
метастазы нередко являются первым клиническим
признаком оральной карциномы.

•  Гематогенные метастазы обычно наблюдаются в лёг�
ких, печени и костях.

СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия развитияразвитияразвитияразвитияразвития оральной карциномы при
первичной её диагностике устанавливается в со�
ответствии с Международной классификацией
злокачественных опухолей по системе симво�
лов TNM. В этой классификации учитываются
размер и локальное распространение первич�
ной опухоли — Т (tumor), распространение опу�
холевого процесса на регионарные лимфатичес�
кие узлы — N (nodulus) и отдалённые метастазы
— М (metastasis).

В стадии I наблюдается только первичная опухоль
(не более 2 см в наибольшем измерении).

В стадии II — опять�таки только первичная опухоль
(от 2 см до 4 см в наибольшем измерении).

В стадии III: или только первичная опухоль (более 4
см в наибольшем измерении), или первичная опу�
холь, по величине соответствующая стадиям I, II и
III, но с поражением опухолевым процессом од�
ного гомолатерального лимфатического узла (ди�
аметром менее 3 см).

В стадии IV наблюдается инвазия карциномы в
мышцы, кость, кожу и т.д., отмечается более рас�
пространённое поражение опухолевым процессом
регионарных лимфатических узлов или выявляют�
ся отдалённые метастазы (в лёгкие, печень и т.д.).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: при оральной карциноме стадии I пя�
тилетняя выживаемость составляет 83%, а в ста�
дии  IV падает до 11%.

ПППППЛЛЛЛЛОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙ РРРРРАКАКАКАКАК РРРРРАААААЗНЗНЗНЗНЗНОЙОЙОЙОЙОЙ ЛЛЛЛЛОКАЛИЗОКАЛИЗОКАЛИЗОКАЛИЗОКАЛИЗАЦИИАЦИИАЦИИАЦИИАЦИИ

ПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточный ракракракракрак губыгубыгубыгубыгубы (МКБ: C00 Злокачествен�
ное новообразование губы) — почти исключительно
болезнь мужчин. Чаще опухоль развивается в области
красной каймы нижней губы, примерно в 90% случаев
по одну сторону от срединной линии. Макроскопи�
чески: безболезненное, с характерным уплотнением
язвенное или экзофитное поражение.

ПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточный ракракракракрак языкаязыкаязыкаязыкаязыка (МКБ: C01 Злокачествен�
ные новообразования основания языка, C02 Злока�
чественное новообразование других и неуточнённых
частей языка) — самая частая из интраоральных кар�
цином. Она составляет около 40% из всех локализа�
ций плоскоклеточного рака оральной области. При�
мерно в 2/3 случаев карцинома наблюдается в
передних 2/3 языка и лишь в 1/3 — в области корня
языка. Чаще поражаются боковые края (рис. 11�15 на
вклейке).

ПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточный ракракракракрак днаднаднаднадна полостиполостиполостиполостиполости ртартартартарта (МКБ: C04 Зло�
качественное новообразование дна полости рта) по
частоте стоит на втором месте после рака языка, со�
ставляя около 30% всех интраоральных карцином.
Чаще наблюдается в передней части дна полости рта
вокруг отверстий протоков поднижнечелюстной и
подъязычной слюнных желёз. Макроскопически на
ранних стадиях поражения часто выглядят как пятна
лейкоплакии или эритроплакии. На более поздних ста�
диях — уплотнённые изъязвления. Опухоль обычно
находится в зоне срединной линии, может происхо�
дить двустороннее лимфогенное метастазирование.

ПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточный ракракракракрак десныдесныдесныдесныдесны (МКБ: C03 Злокачествен�
ное новообразование десны) составляет около 10%
всех случаев оральной карциномы. Опухоль, как пра�
вило, развивается в области десны нижней челюсти.
Характерно прорастание в подлежащую кость.

ПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточный ракракракракрак щекищекищекищекищеки (МКБ: C06.0 Злокачествен�
ное новообразование слизистой оболочки щеки) —
опухолевые поражения, которые нередко сочетаются
с обширной лейкоплакией слизистой оболочки щеки.

ПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточный ракракракракрак нёбанёбанёбанёбанёба (МКБ: C05 Злокачествен�
ное новообразование нёба) — наблюдается в слизис�
той оболочке твёрдого и мягкого нёба, составляя от
9% до 12% общего числа случаев интраорального рака.

ÎÏÓÕÎËÈ ÌßÃÊÈÕ ÒÊÀÍÅÉ

ДДДДДОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

ФибромаФибромаФибромаФибромаФиброма. Наиболее распространённой опухолью
является фиброма, которая чаще наблюдается в
области боковых краёв языка, краевых отделов дё�
сен, слизистой оболочки щёк и губ. Если фибро�
ма возникает в области десны, то её следует отли�
чать от других полиповидных десневых
образований (периферическая оссифицирующа�
яся фиброма, периферическая одонтогенная фиб�
рома, периферическая гигантоклеточная гранулё�
ма и др.).

ЭпулисЭпулисЭпулисЭпулисЭпулис. Для обозначения перечисленных образова�
ний в области десны, включая фиброму, в клинике при�

Text
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меняется собирательный термин — «эпулис» («наддес�
невик»), который не вскрывает сущности процесса, и па�
тологоанатомам рекомендуется его избегать, оставляя
только для тех случаев, когда нет возможности конкре�
тизировать тип поражения.

ДругиеДругиеДругиеДругиеДругие опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли. Из других опухолей встречаются
липома (чаще в области щёк, языка и дна полости
рта), лейомиома (преимущественно в языке и
нижней губе), рабдомиома (чаще в области дна
полости рта, языке, мягком нёбе), гемангиома (на�
блюдается в слизистой оболочке и мягких тканях
рта, а также в области кожи головы и шеи). Также
в мягких тканях головы и шеи обнаруживается
лимфангиома, которая может вызвать увеличение
языка (макроглоссия) или губ (макрохейлия).
Следует отметить также неврилеммому (шванно�
ма), нейрофиброму, зернисто�клеточную опухоль,
остеому и хондрому (обычно локализуются в язы�
ке).

ЗЗЗЗЗЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

В орофациальной области наблюдаются различ�
ные типы сарком (фибросаркома, липосаркома,
лейомиосаркома, рабдомиосаркома, ангиосарко�
ма, злокачественная шваннома и др.).

ÄÐÓÃÈÅ ÎÏÓÕÎËÈ

ОпухолиОпухолиОпухолиОпухолиОпухоли меланинобразующеймеланинобразующеймеланинобразующеймеланинобразующеймеланинобразующей тканитканитканитканиткани. Сюда отно�
сится злокачественная опухоль — меланома. Свы�
ше 80% интраоральных меланом развивается в об�
ласти нёба и дёсен верхней челюсти.

ОпухолиОпухолиОпухолиОпухолиОпухоли экстранодальнойэкстранодальнойэкстранодальнойэкстранодальнойэкстранодальной лимфатическойлимфатическойлимфатическойлимфатическойлимфатической тканитканитканитканиткани.
К ним относят злокачественные новообразования
— лимфомы. Преимущественно встречается не�
ходжкенская лимфома, которая чаще наблюдает�
ся в области нёба, вестибулярного отдела рта и
дёсен.

Îïóõîëåïîäîáíûå ïîðàæåíèÿ
К опухолеподобным поражениям орофациальной
области относятся в основном кератоакантома, пи�
огенная и гигантоклеточная гранулёмы и невусы.

•  ПиогеннаяПиогеннаяПиогеннаяПиогеннаяПиогенная гранулёмагранулёмагранулёмагранулёмагранулёма, по всей вероятности, представ�
ляет гиперплазированную грануляционную ткань.
Наиболее возможной причиной являются инфекци�
онные агенты и травма. Может возникнуть в любом
возрасте. Она чаще наблюдается в краевых отделах
дёсен, а также в области языка и губ. Макроскопичес�
ки: полиповидное образование огненно�красного цвета
на широком основании или на ножке, величиной от
нескольких миллиметров до нескольких сантиметров.
С поверхности данное образование часто изъязвлено,
легко кровоточит. Иногда характеризуется быстрым
ростом. Макроскопически: похожа на своеобразно по�

строенную и хорошо васкуляризированную грануля�
ционную ткань. Она имеет дольчатое строение. Каж�
дая долька состоит из центрально расположенного
крупного сосуда, окружённого скоплениями капилля�
ров. Между сосудами располагается фибромиксоид�
ная или отёчная ткань, в ряде случаев сочетающая оба
эти свойства, в которой наблюдаются воспалительные
инфильтраты, особенно ярко выраженные в изъязв�
лённых поражениях ближе к поверхности пиогенной
гранулёмы. Прогноз: рецидивы могут достигать 16%.

•  ПериферическаяПериферическаяПериферическаяПериферическаяПериферическая гигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточная гранулёмагранулёмагранулёмагранулёмагранулёма — по�
ражение десны, гистологически идентичное централь�
ной гигантоклеточной гранулёме, которая наблюда�
ется в челюстных костях. Может возникнуть в любом
возрасте, женщины заболевают в два раза чаще. Мак�
роскопически обычно тёмно�красного цвета или с фи�
олетовым оттенком, часто изъязвлённая, может быть
на ножке или на широком основании. Редко бывает
больше 2 см в диаметре. Прогноз: могут возникать ре�
цидивы.

•  НевусыНевусыНевусыНевусыНевусы — образования, возникающие из меланоци�
тов. Наиболее распространённым невусом слизистой
оболочки рта является интрамукозный невус (соот�
ветствует внутридермальному невусу кожи). Следую�
щим по частоте встречаемости является интраораль�
ный голубой невус. Сложный и пограничный невусы
наблюдаются редко. Свыше 65% невусов возникает в
слизистой оболочке твёрдого нёба, 25% — в области
губ.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ×ÅËÞÑÒÅÉ
Болезни челюстей (челюстных костей) могут быть
самостоятельными (например, одонтогенные
опухоли) или являются частным выражением ряда
заболеваний костей скелета (например, при кост�
ной болезни Педжета).

Âîñïàëèòåëüíûå
çàáîëåâàíèÿ

Из воспалительных заболеваний челюстей (МКБ:
K10.2 Воспалительные заболевания челюстей)
наибольшее практическое значение имеет гной�гной�гной�гной�гной�
ныйныйныйныйный остеомиелитостеомиелитостеомиелитостеомиелитостеомиелит — гнойное воспаление костно�
го мозга, обычно с поражением компактного и
губчатого вещества кости, а также надкостницы.
В большинстве случаев поражает нижнюю челюсть.
Поражение верхней челюсти преобладает у детей.

ЭЭЭЭЭТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ ИИИИИ ПАПАПАПАПАТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Причиной примерно в половине случаев являют�
ся аэробные бактерии (прежде всего, стафилокок�
ки и грамотрицательные бактерии), в остальных
наблюдениях — анаэробы, преимущественно виды
Bacteroides, фузобактерии и анаэробные кокки.
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В зависимости от путей попадания инфекцион�
ного начала в челюстные кости различают одон�
тогенный, травматический и гематогенный гной�
ный остеомиелит. Источником одонтогенного
остеомиелита обычно является периапикальный
абсцесс; травматического — перелом челюсти,
пулевое или осколочное ранение, хирургическое
вмешательство и т.п.; гематогенного — гнойный
воспалительный процесс на отдалении от челю�
стных костей. Чаще наблюдается одонтогенный
и травматический остеомиелит. В редких случа�
ях остеомиелит возникает в результате перехода
гнойного воспалительного процесса по контак�
ту на челюстную кость с примыкающих мягких
тканей. Различают острый гнойный и хроничес�
кий гнойный остеомиелит.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ГНОЙНЫЙГНОЙНЫЙГНОЙНЫЙГНОЙНЫЙГНОЙНЫЙ ОСТЕОМИЕЛИТОСТЕОМИЕЛИТОСТЕОМИЕЛИТОСТЕОМИЕЛИТОСТЕОМИЕЛИТ

Острый гнойный остеомиелит — развитие в кос�
тной ткани острого гнойного воспаления, дли�
тельность которого в типичных случаях не пре�
вышает одного месяца. Поскольку кость ригидна,
воспаление в костномозговых полостях приво�
дит к местному повышению давления, а оно, в
свою очередь, — к снижению кровотока, тром�
бозу сосудов и развитию ишемии. Следствием
ишемии является некроз фрагментов костной
ткани, которые в последующем отделяются от
жизнеспособных костных структур. Их называ�
ют секвестрами. Они обычно располагаются сре�
ди гноя в так называемой секвестральной полос�
ти.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ГНОЙНЫЙГНОЙНЫЙГНОЙНЫЙГНОЙНЫЙГНОЙНЫЙ ОСТЕОМИЕЛИТОСТЕОМИЕЛИТОСТЕОМИЕЛИТОСТЕОМИЕЛИТОСТЕОМИЕЛИТ

Хронический гнойный остеомиелит может воз�
никнуть после острого гнойного остеомиелита

(вторичный остеомиелит) или может развиться
без явной острой фазы (первичный остеомие�
лит). Хронический гнойный остеомиелит (в от�
личие от острого) развивается постепенно. Пер�
выми его клиническими признаками являются
болезненность челюстей и возникновение сви�
щей.

При хроническом гнойном остеомиелите с внут�
ренней стороны секвестральной полости разра�
стается грануляционная ткань, кнаружи от ко�
торой формируется волокнистая соединительная
ткань. В результате образуется капсула, которая
отграничивает секвестральную полость от жиз�
неспособной костной ткани. В последующем
может произойти гнойное расплавление секвес�
тральной капсулы, жизнеспособной костной тка�
ни и надкостницы, приводящее к формированию
свища, который открывается в слизистой оболоч�
ке рта или в области кожного покрова. Через сви�
щевой ход происходит выделение секвестров и
гноя. Хронический гнойный остеомиелит может
осложниться развитием патологических перело�
мов и вторичного амилоидоза. Острый и хрони�
ческий гнойный остеомиелит может привести к
возникновению сепсиса.

Êèñòû
В челюстях наблюдается частое развитие кист
(МКБ: K09 Кисты области рта, не классифици�
рованные в других рубриках), основную их массу
составляют кисты с эпителиальной выстилкой.
Их подразделяют на одонтогенные и неодонто�
генные. В челюстях редко развиваются кисты без
эпителиальной выстилки. Классификация кист
челюстных костей представлена в таблице 11�1.

Òàáëèöà 11-1. Êëàññèôèêàöèÿ êèñò ÷åëþñòíûõ êîñòåé

Кисты с эпителиальной выстилкой

Одонтогенные кисты
• Дизонтогенетические кисты

Одонтогенная кератокиста (примордиальная киста). Зубная (фолликулярная) киста. Киста прорезывающегося
зуба. Латеральная периодонтальная киста. Десневая киста взрослых. Десневая киста младенцев. Гландулярная
одонтогенная киста.

• Воспалительные кисты
Радикулярная киста (периапикальная киста, латеральная радикулярная киста, резидуальная радикулярная киста)

Неодонтогенные кисты
Киста носонёбного (резцового) канала. Носогубная (носоальвеолярная) киста

Кисты без эпителиальной выстилки

Простая (травматическая, геморрагическая) костная киста. Аневризмальная костная киста
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К кистам без эпителиальной выстилки относят�
ся простая и аневризмальная костные кисты,
которые преимущественно обнаруживаются у
молодых людей, в большинстве случаев — в ниж�
ней челюсти.

ÎÄÎÍÒÎÃÅÍÍÛÅ ÊÈÑÒÛ

Одонтогенные кисты могут быть дизонтогенети�
ческими и воспалительными. Дизонтогенети�
ческие кисты образуются в результате спонтан�
ной пролиферации одонтогенных эпителиальных
остатков, сохранившихся внутри челюстей и дёсен.
По существу, такие кисты являются пороками раз�
вития. В образовании же воспалительных кист про�
лиферация эпителиальных остатков происходит в
ответ на воспалительный процесс.

ДДДДДИЗОИЗОИЗОИЗОИЗОНТНТНТНТНТОООООГЕНЕТИГЕНЕТИГЕНЕТИГЕНЕТИГЕНЕТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ КИСТЫКИСТЫКИСТЫКИСТЫКИСТЫ

ОдонтогеннаяОдонтогеннаяОдонтогеннаяОдонтогеннаяОдонтогенная кератокистакератокистакератокистакератокистакератокиста составляет 5–10% всех челю�
стных кист и обычно возникает на 2�м и 3�м десяти�
летиях жизни, чаще у мужчин. Наиболее часто лока�
лизуется в области моляров, угла и ветви нижней челюсти
(примерно в 80% случаев). На рентгенограммах она мо�
жет быть однокамерной или многокамерной. Предпо�
лагают, что кератокиста образуется из зубных пласти�
нок. Внутренняя поверхность её бывает выстлана
многослойным плоским эпителием с явлениями орого�
вения. Различают 2 типа одонтогенной кератокисты:
паракератозный и ортокератозный.

•••••  ПаракератознаяПаракератознаяПаракератознаяПаракератознаяПаракератозная одонтогеннаяодонтогеннаяодонтогеннаяодонтогеннаяодонтогенная кератокистакератокистакератокистакератокистакератокиста рентгено�
графически бывает одно� и многокамерной

Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия. Характерные особенности: 1) она
выстлана тонким слоем многослойного плоского
эпителия толщиной в 5–8 клеток, с довольно плос�
ким основанием; 2) эпителий имеет хорошо раз�
витый базальный слой из палисадно расположен�
ных клеток кубовидной или цилиндрической формы
с рассеянными гиперхромными ядрами; 3) клетки
многослойного плоского эпителия постепенно уп�
лощаются в направлении к полости кисты; 4) внут�
ренняя поверхность полости кисты сморщена и час�
тично выстлана паракератозными клетками; 5)
полость кисты может содержать кератин; 6) эпите�
лиальная выстилка располагается на соединитель�
нотканной капсуле, обычно тонкой и невоспалён�
ной (рис. 11�16 на вклейке).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: даёт частые рецидивы (в 12–62,5% случаев),
не являются редкостью многократные рецидивы.

Возможно сочетание множественных паракератозных
одонтогенных кист (начинающихся в раннем возра�
сте, с частыми рецидивами) с множественным ба�
зальноклеточным раком кожи (обычно на лице, на�
чиная с раннего возраста), что носит название
синдрома невоидного базальноклеточного рака [син�
дром Горлина? синдром базальноклеточного невуса
(OMIM *109400, гены PTCH и BCNS? локусы
9q22.3–q31 и 9q31, ℜ )].

•  ОртокератознаяОртокератознаяОртокератознаяОртокератознаяОртокератозная одонтогеннаяодонтогеннаяодонтогеннаяодонтогеннаяодонтогенная кератокистакератокистакератокистакератокистакератокиста практи�
чески всегда бывает однокамерной.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически для неё характерны следующие
особенности: 1) клетки базального слоя эпителия
имеют уплощённую или кубовидную форму, рас�
полагаются без палисадности, нет рассеянных ги�
перхромных ядер; 2) поверхность эпителия одно�
родно ортокератинизирована с явно выраженным
нижележащим слоем зернистых клеток; 3) повер�
хность полости кисты не сморщена; 4) полость
кисты обычно заполнена значительным количе�
ством фибриллярного ортокератина.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: частота рецидивов низкая. Иногда в одон�
тогенных кератокистах наблюдается развитие плос�
коклеточного рака и амелобластомы.

ЗубнаяЗубнаяЗубнаяЗубнаяЗубная кистакистакистакистакиста — наиболее распространённая из дизон�
тогенетических одонтогенных кист. Возникает в эма�
левом органе непрорезавшегося зуба. Киста накрыва�
ет коронку непрорезавшегося зуба и прикрепляется к
зубу в месте соединения коронки и корня. Обычно
наблюдается у мужчин в возрасте до 30 лет. Наибо�
лее часто обнаруживается в области непрорезавших�
ся 2�го премоляра и 3�го моляра нижней челюсти, а
также клыка и третьего моляра верхней челюсти. Рен�
тгенографически обычно бывает однополостной и ок�
ружает коронку непрорезавшегося зуба. В некоторых
случаях киста может находиться в кости, примыкаю�
щей к коронке непрорезавшегося зуба. Такую кисту
называют латеральной зубной кистой.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Киста выстлана тонким слоем много�
слойного плоского эпителия (толщиной в два или
три слоя) без ороговения. Иногда присутствуют клет�
ки, секретирующие слизь, или реснитчатые клетки.
Эпителиальная выстилка располагается на соеди�
нительнотканной тонковолокнистой капсуле. Иног�
да в стенке кисты присутствуют островки неактив�
ного одонтогенного эпителия.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения иииии прогнозпрогнозпрогнозпрогнозпрогноз. Если зубная киста не подвер�
гается лечению, она может стать крупной и вызвать
разрушение челюстной кости. Из зубной кисты мо�
жет развиться амелобластома. Её называют однокис�
тозной амелобластомой. Она чаще обнаруживается у
подростков и вызывает меньше рецидивов, чем аме�
лобластома, не связанная с зубной кистой. Имеются
отдельные сообщения о возникновении в зубных ки�
стах плоскоклеточного и мукоэпидермоидного рака.

КистаКистаКистаКистаКиста прорезывающегосяпрорезывающегосяпрорезывающегосяпрорезывающегосяпрорезывающегося зубазубазубазубазуба располагается поверхнос�
тно по отношению к коронке прорезывающегося зуба
(обычно молочного). Разновидность зубной кисты.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически представляет собой синеватое при�
пухание в той области, где должен прорезаться зуб.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: киста выстлана многослойным
плоским эпителием без ороговения.

ЛатеральнаяЛатеральнаяЛатеральнаяЛатеральнаяЛатеральная периодонтальнаяпериодонтальнаяпериодонтальнаяпериодонтальнаяпериодонтальная кистакистакистакистакиста образуется латераль�
но по отношению к корню прорезавшегося живого
зуба, и её не следует путать с воспалительной кистой,
развивающейся у отверстия латеральной ветви кор�
невого канала. Чаще она встречается в премолярной
области нижней челюсти. Полагают, что в основе
формирования кисты лежит пролиферация клеток

инна
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остатков зубной пластинки или кистозная дегенерация
эмалевого органа.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: внутренняя поверхность кисты
обычно выстлана многослойным плоским эпители�
ем без ороговения.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: иногда в кисте развивается плоскоклеточ�
ный рак.

ДесневаяДесневаяДесневаяДесневаяДесневая кистакистакистакистакиста взрослыхвзрослыхвзрослыхвзрослыхвзрослых — мелкая, безболезненная ки�
ста в области десны. Встречается нечасто.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: обычно выстлана многослойным
плоским эпителием без ороговения.

ГенезГенезГенезГенезГенез. Одни десневые кисты взрослых, по�видимому,
развиваются в результате кистозной дегенерации
остатков Серреса (эпителиальных остатков зубных
пластинок), в то время как другие — из эпителиаль�
ных включений травматического происхождения.

ДесневаяДесневаяДесневаяДесневаяДесневая кистакистакистакистакиста младенцевмладенцевмладенцевмладенцевмладенцев — обычно мелкая, белого или
жёлтого цвета киста, которую обнаруживают в десне
у новорождённых. Встречаются нередко. Кисты мо�
гут быть единичными или множественными, проте�
кают бессимптомно.

Микроскопически:Микроскопически:Микроскопически:Микроскопически:Микроскопически: стенка кисты выстлана многослой�
ным плоским эпителием с явлениями паракератоза
и наличием кератина в просвете. Клетки базально�
го слоя эпителия уплощены.

ГенезГенезГенезГенезГенез. Полагают, что они возникают из остатков Сер�
реса.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: обычно спонтанно разрушаются к трёхме�
сячному возрасту.

ВВВВВОСПАЛИТЕЛЬНЫЕОСПАЛИТЕЛЬНЫЕОСПАЛИТЕЛЬНЫЕОСПАЛИТЕЛЬНЫЕОСПАЛИТЕЛЬНЫЕ КИСТЫКИСТЫКИСТЫКИСТЫКИСТЫ

РадикулярнаяРадикулярнаяРадикулярнаяРадикулярнаяРадикулярная кистакистакистакистакиста — наиболее часто встречающаяся
киста челюстей. Она развивается из одонтогенных
эпителиальных остатков, присутствующих в перио�
донтальной связке, а также из остатков Малассе. Её
развитие бывает связано с хроническим воспалитель�
ным процессом, обусловленным периапикальной гра�
нулёмой, содержащей различное количество гнёзд
одонтогенного эпителия. Хроническое воспаление сти�
мулирует эти эпителиальные остатки, которые стано�
вятся гиперпластическими. В конце концов образуется
микрокиста, выстланная многослойным плоским эпи�
телием. Она постепенно трансформируется в радику�
лярную кисту.

ПодтипыПодтипыПодтипыПодтипыПодтипы. Радикулярные кисты подразделяют на не�
сколько подтипов. Наиболее распространённой яв�
ляется периапикальная киста, которая образуется в
костной ткани вокруг верхушки (апекса) корня.
Латеральная радикулярная киста возникает в кост�
ной ткани соответственно боковой поверхности кор�
ня зуба. Резидуальная радикулярная киста развива�
ется после удаления зуба из оставшейся в челюсти
периапикальной гранулёмы.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Киста выстлана многослойным плос�
ким эпителием без ороговения. Если в ней наблю�
дается воспалительный процесс, то со стороны по�
кровного эпителия происходит формирование
сетевидных эпителиальных тяжей, внедряющихся в
глубокие отделы фиброзной основы стенки кисты.

В фиброзной стенке кисты часто находят значитель�
ные отложения кристаллов холестерина.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: в некоторых случаях в резидуальной радику�
лярной кисте наблюдается развитие плоскоклеточ�
ного рака.

ÍÅÎÄÎÍÒÎÃÅÍÍÛÅ ÊÈÑÒÛ
КистаКистаКистаКистаКиста носонёбногоносонёбногоносонёбногоносонёбногоносонёбного каналаканалаканалаканалаканала образуется в результате про�

лиферации эпителиальных остатков носонёбного (рез�
цового) канала в области средней линии верхнечелю�
стной кости в передней части нёба. Является наиболее
частой неодонтогенной кистой. Обычно возникает у
мужчин среднего возраста. На рентгенограммах —
резко ограниченная полость в области средней линии
верхней челюсти, обычно непосредственно позади
центральных резцов. Иногда она располагается ря�
дом со средней линией. Её форма овальная, круглая
или, что особенно характерно, в виде сердца. Дости�
гая крупных размеров, киста может вызвать увеличе�
ние верхней челюсти. Микроскопически: в силу осо�
бенностей происхождения кисты (между ротовой и
носовой полостями) выстилающий её эпителий мо�
жет быть различным. Выстилка из многослойного
плоского эпителия встречается в кистах, которые воз�
никают ближе к ротовому концу канала, а выстилка
из псевдомногослойного цилиндрического реснитча�
того эпителия — в кистах, которые образуются ближе
к полости носа.

НосогубнаяНосогубнаяНосогубнаяНосогубнаяНосогубная кистакистакистакистакиста — киста, располагающаяся на альвео�
лярном отростке вблизи от основания ноздри. Эта
киста не возникает в костной ткани, но может выз�
вать поверхностную резорбцию внешней поверхнос�
ти верхней челюсти. Преобладает мнение, что она
образуется из смещённого эпителия нижней части
носослёзного протока. Микроскопически: киста выст�
лана псевдомногослойным цилиндрическим эпители�
ем, в котором часто встречаются бокаловидные клет�
ки и реснички. В эпителиальной выстилке можно
наблюдать поля кубовидного эпителия и плоскокле�
точной метаплазии.

Îïóõîëè
Опухоли челюстных костей (МКБ: C41.0 Злокаче�
ственное новообразование костей черепа и лица,
D16.4 Доброкачественное новообразование костей
черепа и лица) подразделяют на одонтогенные и
неодонтогенные. Они могут быть доброкачествен�
ными и злокачественными. Кроме того, в челюстях
наблюдаются метастатические опухоли.

ÎÄÎÍÒÎÃÅÍÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

Одонтогенные опухоли встречаются редко, возни�
кают из зубообразующих тканей. Исходя из осо�
бенностей гистогенеза, их подразделяют на опухо�
ли эпителиального, мезенхимального и
смешанного (эпителиально�мезенхимального) про�
исхождения. Классификация одонтогенных
опухолей приведена в таблице 11�2.
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АААААМЕЛМЕЛМЕЛМЕЛМЕЛОБЛАОБЛАОБЛАОБЛАОБЛАСТСТСТСТСТОООООМАМАМАМАМА

Амелобластома — наиболее распространённая
опухоль из клинически значимых одонтогенных
новообразований. Амелобластомы, по�видимому,
возникают из одонтогенного эпителия остатков
эмалевого органа, из эпителиальной выстилки
одонтогенных кист (главным образом, зубных
кист) или (в некоторых случаях) из базального
слоя покровного эпителия слизистой оболочки
рта. Чаще наблюдается в возрасте от 30 до 50 лет.
Более 80% амелобластом возникает в нижней че�
люсти (преимущественно в области моляров).
Реже опухоль развивается в верхней челюсти. В
некоторых случаях обнаруживаются внекостные
(периферические) амелобластомы, обычно в дёс�
нах.

Опухоль характеризуется признаками местнодеструиру�
ющего роста. При локализации в верхней челюсти она
может прорасти в верхнечелюстную пазуху, иногда рас�
пространяется на основание черепа. Амелобластомы
могут стать причиной смерти вследствие разрушения
жизненно важных анатомических образований. В этом
отношении особенно опасны опухоли задних отделов
верхней челюсти.

На рентгенограммах амелобластома выглядит как мно�
гокамерная или однокамерная зона деструкции в кости.
Многокамерные зоны деструкции, разделённые тон�
кими костными перегородками, имеют сходство с «мыль�
ными пузырями».

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически различают фолликулярный,
плексиформный, акантоматозный, базально�
клеточный и гранулярно�клеточный варианты
строения опухоли. Чаще встречаются первые два
варианта. Нередко в одной и той же опухоли на�
ходят различные гистологические варианты аме�
лобластомы. Почти во всех амелобластомах об�
наруживают микрокистозную дегенерацию (в
эпителиальном компоненте или в строме).

•  ФолликулярныйФолликулярныйФолликулярныйФолликулярныйФолликулярный вариант строения наиболее типичен.
Он характеризуется формированием островков эпи�
телиальных клеток, напоминающих развивающийся

эмалевый орган зубного зачатка. На периферии ост�
ровков располагаются высокие цилиндрические клет�
ки, а их центральная часть состоит из рыхлой сети
клеток, приобретающих звёздчатую форму, что напо�
минает сеть звёздчатых клеток эмалевого органа.
Между эпителиальными островками располагается
бедная клетками рыхлая соединительная ткань —
строма опухоли (рис. 11�17 на вклейке).

•  ПлексиформныйПлексиформныйПлексиформныйПлексиформныйПлексиформный вариант представлен тяжами эпите�
лия, которые имеют неправильные очертания и пере�
плетаются в виде сети. По периферии тяжей распола�
гаются клетки цилиндрической формы, а центральная
их часть занята клетками, похожими на звёздчатый
ретикулум.

•  АкантоматозныйАкантоматозныйАкантоматозныйАкантоматозныйАкантоматозный вариант характеризуется плоскокле�
точной метаплазией, иногда с формированием струк�
тур, подобных роговым жемчужинам, особенно в ост�
ровках амелобластомы фолликулярного строения.

•  БазальноклеточныйБазальноклеточныйБазальноклеточныйБазальноклеточныйБазальноклеточный вариант напоминает базальнок�
леточный рак. Предполагают, что этот вариант амело�
бластомы развивается из покровного эпителия слизи�
стой оболочки рта.

•  ГГГГГранулярно�клеточныйранулярно�клеточныйранулярно�клеточныйранулярно�клеточныйранулярно�клеточный вариант характеризуется из�
быточным накоплением в цитоплазме эпителиальных
клеток эозинофильных гранулярных частиц (лизосом).
Это приводит к увеличению размеров клеток, кото�
рые могут быть кубовидными, цилиндрическими или
округлыми.

•  ОднокистознаяОднокистознаяОднокистознаяОднокистознаяОднокистозная амелобластомаамелобластомаамелобластомаамелобластомаамелобластома. Особой разновидно�
стью неоплазмы является однокистозная амелоблас�
тома, которая развивается в одонтогенной кисте. Опу�
холевые разрастания выступают в полость кисты или
инфильтрируют её стенку. Опухоль не распространя�
ется на окружающую костную ткань.

Наилучший прогноз — при периферических (вне�
костных) и однокистозных амелобластомах. При
других типах амелобластом прогноз хуже; если
лечение проводится только посредством кюрета�
жа, частота рецидивов составляет 55–90%.

ОООООДОДОДОДОДОНТНТНТНТНТОООООГЕННАЯГЕННАЯГЕННАЯГЕННАЯГЕННАЯ АДЕНАДЕНАДЕНАДЕНАДЕНОООООМАМАМАМАМАТТТТТОИДНАЯОИДНАЯОИДНАЯОИДНАЯОИДНАЯ ОПУХОЛЬОПУХОЛЬОПУХОЛЬОПУХОЛЬОПУХОЛЬ

Одонтогенная аденоматоидная опухоль чаще на�
блюдается у лиц женского пола, обычно на 2�м

Òàáëèöà 11-2. Îäîíòîãåííûå îïóõîëè

Доброкачественные
Эпителиальные

Амелобластома. Одонтогенная аденоматоидная опухоль. Кальцифицирующаяся эпителиальная одонтогенная
опухоль

Мезенхимные
Миксома. Одонтогенная фиброма. «Цементные опухоли»

Смешанные
Амелобластическая фиброма. Амелобластическая фиброодонтома. Одонтома

Злокачественные
Злокачественная амелобластома, Амелобластическая карцинома, Амелобластическая фибросаркома

инна
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десятилетии жизни. Как правило, возникает в пе�
редних отделах верхней челюсти. Часто сочетает�
ся с непрорезавшимся клыком. На рентгенограм�
мах опухоль похожа на зубную кисту. Обычно не
рецидивирует. Микроскопически опухоль состо�
ит из протокоподобных структур, выстланных ку�
бовидным или высоким цилиндрическим эпите�
лием. По всей опухоли рассеяны массы
эозинофильного вещества и мелкие кальцифици�
рованные очаги. Имеется слабоволокнистая стро�
ма. Опухоль инкапсулирована.

КККККАЛЬЦИФИЦИРУЮЩАЯСЯАЛЬЦИФИЦИРУЮЩАЯСЯАЛЬЦИФИЦИРУЮЩАЯСЯАЛЬЦИФИЦИРУЮЩАЯСЯАЛЬЦИФИЦИРУЮЩАЯСЯ ЭПИТЕЛИАЛЬНАЯЭПИТЕЛИАЛЬНАЯЭПИТЕЛИАЛЬНАЯЭПИТЕЛИАЛЬНАЯЭПИТЕЛИАЛЬНАЯ

ОДООДООДООДООДОНТНТНТНТНТОООООГЕННАЯГЕННАЯГЕННАЯГЕННАЯГЕННАЯ ОПУХОЛЬОПУХОЛЬОПУХОЛЬОПУХОЛЬОПУХОЛЬ

Кальцифицирующаяся эпителиальная одонто�
генная опухоль относительно редка. Чаще возни�
кает на 4�м и 5�м десятилетиях жизни. Пример�
но в 65% наблюдается в нижней челюсти, в
премолярно�молярной зоне, в сочетании с непро�
резавшимся зубом. На рентгенограммах отмеча�
ется нечёткое разрежение костной ткани с вклю�
чениями плотных масс различного размера, часто
располагающихся вблизи от коронки непрорезав�
шегося зуба. Микроскопически опухоль состоит
из полей довольно крупных эпителиальных кле�
ток полигональной формы с обильной эозино�
фильной цитоплазмой, для которых часто харак�
терен ядерный полиморфизм. Митозы редки.
Типично наличие внеклеточно расположенного
эозинофильного гомогенного вещества, окраши�
вающегося подобно амилоиду. В этом веществе
образуются шарообразные слоистые кальцифика�
ты. Опухоль обладает признаками местнодестру�
ирующего роста. По поведению она похожа на
амелобластому. Частота рецидивов составляет 10–
15%.

МММММИКСОМАИКСОМАИКСОМАИКСОМАИКСОМА

Миксома — одна из наиболее распространённых
одонтогенных опухолей. Она предположительно
развивается из примитивной одонтогенной ме�
зенхимы и обнаруживает близкое гистологичес�
кое сходство с мезодермальной частью развиваю�
щегося зуба, т.е. с зубным сосочком. Чаще
возникает у молодых взрослых и поражает верх�
нюю и нижнюю челюсти примерно с равной час�
тотой. Она характеризуется местнодеструирую�
щим ростом. В некоторых случаях опухоль растёт
довольно быстро. Возможно её прорастание в
мягкие ткани. Рентгенографическая картина опу�

холи может варьировать от нечётко выраженной
зоны разрежения внутри челюсти до множествен�
ных мелких зон разрежения, разделённых тонки�
ми костными перегородками (картина «мыльных
пузырей»). Частота рецидивов после кюретажа
может составлять 25%.

Микроскопия:Микроскопия:Микроскопия:Микроскопия:Микроскопия: состоит из рыхлой массы звёздча�
тых и веретенообразных клеток в обильной муко�
идной строме. У опухоли отсутствует капсула, она
не имеет чётких границ. Некоторые неоплазмы
содержат незначительные остатки одонтогенно�
го эпителия. Как правило, в миксомах содержит�
ся мало фиброзной ткани. Если в них обнаружи�
вают повышенное количество коллагеновых
волокон, то такие миксомы называют миксофиб�
ромами или фибромиксомами.

ОООООДОДОДОДОДОНТНТНТНТНТОООООГЕННАЯГЕННАЯГЕННАЯГЕННАЯГЕННАЯ ФИБРОФИБРОФИБРОФИБРОФИБРОМАМАМАМАМА

Одонтогенная фиброма — нечасто встречающая�
ся опухоль, которую обнаруживают у лиц самого
различного возраста, чаще в нижней челюсти.
Различают 2 формы одонтогенной фибромы.

При первой форме опухоль состоит из клеточно�волок�
нистой соединительной ткани, в которой рассеяны
тяжи и гнёзда одонтогенного эпителия. Могут при�
сутствовать структуры, подобные кальцифицирован�
ному цементу, а также остеоид или десмопластичес�
кий дентин. Гистологически идентичную опухоль,
встречающуюся в слизистой оболочке десны, назы�
вают периферической (внекостной) одонтогенной
фибромой.

При второй форме опухоль состоит из крупных звёздча�
тых фибробластов, тонких коллагеновых волокон,
которые располагаются среди обильно представлен�
ного основного (межуточного) вещества. Иногда встре�
чаются небольшие остатки одонтогенного эпителия.
Гистологически эта форма одонтогенной фибромы
может быть очень похожа на миксофиброму.

«Ц«Ц«Ц«Ц«ЦЕМЕНТНЫЕЕМЕНТНЫЕЕМЕНТНЫЕЕМЕНТНЫЕЕМЕНТНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ»»»»»

Под термином «цементные опухоли» понимают
группу поражений как опухолевой, так и неопу�
холевой природы, общим признаком которых яв�
ляется наличие цементоподобной ткани. Эти
поражения рассмотрены в разделе «Фиброзноко�
стноцементные поражения челюстей».

АААААМЕЛОБЛАСТИМЕЛОБЛАСТИМЕЛОБЛАСТИМЕЛОБЛАСТИМЕЛОБЛАСТИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМА

Амелобластическая фиброма состоит из эпители�
альных и мезенхимальных структурных элемен�
тов, в ней отсутствуют твёрдые ткани зуба (эмаль
или дентин), она обычно обнаруживается в мо�
лодой возрастной группе и редко встречается у
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лиц старше 21 года. Как правило, поражает мо�
лярную область нижней челюсти и часто бывает
связана с непрорезавшимся зубом. Рецидивы
после кюретажа составляют около 18%.

Опухоль построена из тяжей и островков одон�
тогенного эпителия, которые располагаются в
рыхлой клеточно�волокнистой ткани мезенхи�
мального происхождения, напоминающей ткань
зубного сосочка. Эпителиальные островки бы�
вают разной величины. Иногда в центре остро�
вков наблюдается ретикулирование эпителия.
По периферии эпителиальные островки ограни�
чены цилиндрическими или кубовидными клет�
ками. Тяжи из одонтогенного эпителия обычно
переплетаются между собой и состоят из двух ря�
дов клеток кубовидной формы.

ОООООДОДОДОДОДОНТНТНТНТНТОООООМАМАМАМАМА

Одонтома — наиболее распространённая одон�
тогенная опухоль. Возраст большинства паци�
ентов моложе 15 лет. Возникает в результате на�
рушения развития зуба, т.е. представляет собой
гамартоматозное поражение. Одонтомы могут
препятствовать прорезыванию зуба или находят�
ся в той области, где должен быть зуб. Достигнув
полного развития, одонтома включает эмаль,
дентин и цемент. Макроскопически большин�
ство одонтом — мелкие поражения, не превы�
шающие размеров зуба, в зоне которого они ло�
кализованы. В редких случаях размер одонтомы
может превышать 6 см в диаметре, вызывая уве�
личение челюсти. Рентгенографическая карти�
на смешанной одонтомы весьма характерна —
видны многочисленные мелкие зубоподобные
структуры. Сложная одонтома рентгенографи�
чески представлена аморфной тёмной массой.
Одонтомы подразделяют на сложные и смешан�
ные.

Сложные одонтомы состоят из беспорядочной массы
дентина, эмали и цемента. Более распространены
смешанные одонтомы, состоящие из многочислен�
ных мелких, неправильной формы, зубоподобных
структур, разделённых фиброзной тканью. В верх�
ней челюсти одонтомы обнаруживаются несколько
чаще, чем в нижней.

Смешанные одонтомы чаще локализуются в переднем
отделе верхней челюсти, а сложные — преимуще�
ственно обнаруживаются в заднем отделе нижней
челюсти.

АмелобластическаяАмелобластическаяАмелобластическаяАмелобластическаяАмелобластическая фиброодонтомафиброодонтомафиброодонтомафиброодонтомафиброодонтома — новооб�
разование, которое в общих чертах сходно с аме�
лобластической фибромой, но содержит дентин
и эмаль. В некоторых случаях она является лишь
стадией развития одонтомы.

АмелобластическаяАмелобластическаяАмелобластическаяАмелобластическаяАмелобластическая одонтомаодонтомаодонтомаодонтомаодонтома. Разновидностью
одонтомы является амелобластическая одонто�
ма. Встречается очень редко. Характеризуется
признаками амелобластомы и одонтомы. Эти
опухоли могут быть локально агрессивными и
вести себя подобно амелобластоме.

ЗЗЗЗЗЛЛЛЛЛОКАОКАОКАОКАОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯ АМЕЛАМЕЛАМЕЛАМЕЛАМЕЛОБЛАОБЛАОБЛАОБЛАОБЛАСТСТСТСТСТОООООМАМАМАМАМА

Термин «злокачественная амелобластома» при�
меняется для обозначения редких случаев аме�
лобластом, которые характеризуются развитием
метастазов в регионарных лимфатических узлах,
лёгких, плевре, костях, иногда в других внутрен�
них органах. В области первичной локализации
в челюсти и в области метастатических узлов опу�
холь гистологически имеет строение неметаста�
зирующей амелобластомы.

АмелобластическаяАмелобластическаяАмелобластическаяАмелобластическаяАмелобластическая карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома — амелобласто�
ма с признаками морфологической анаплазии
эпителиальных структур, свойственных злокаче�
ственной опухоли. Она характеризуется агрессив�
ным локальным поведением, частыми рециди�
вами, а иногда развитием метастазов.

АААААМЕЛОБЛАСТИМЕЛОБЛАСТИМЕЛОБЛАСТИМЕЛОБЛАСТИМЕЛОБЛАСТИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ФИБРОСАРКОМАФИБРОСАРКОМАФИБРОСАРКОМАФИБРОСАРКОМАФИБРОСАРКОМА

Амелобластическая фибросаркома встречается
редко. Является злокачественным аналогом аме�
лобластической фибромы. Некоторые опухоли
бывают изначально злокачественными, другие —
становятся ими в области рецидива ранее доб�
рокачественной амелобластической фибромы.
Новообразование обычно приводит к обширно�
му разрушению костной ткани. В отличие от
амелобластической фибромы, мезенхимальный
компонент имеет гистологические особенности
фибросаркомы с наличием атипичных клеток и
митозов. Опухоль клинически агрессивна, про�
растает в соседние ткани, однако убедительных
данных о её метастазировании не имеется.

ÍÅÎÄÎÍÒÎÃÅÍÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

К доброкачественным неодонтогенным опухо�
лям, поражающим челюстные кости, относят ге�
мангиому, остеому, хондрому и десмопластичес�
кую фиброму, а к злокачественным —
фибросаркому, остеосаркому и хондросаркому.
Редко в челюстных костях наблюдается гиганток�
леточная опухоль, по�видимому, в основном у
больных, страдающих костной болезнью Педже�
та. Поражение челюстных костей нередко на�
блюдается при неходжкенской лимфоме (в 35–
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40% среди всех неходжкенских лимфом ораль�
ной области).

ÌÅÒÀÑÒÀÒÈ×ÅÑÊÈÅ ÎÏÓÕÎËÈ

Метастазы злокачественных опухолей в челюст�
ные кости встречаются редко. Чаще они наблю�
даются при раках МЖ, почек, лёгких, ободоч�
ной кишки, предстательной железы и
щитовидной железы. Преимущественно локали�
зуются в теле и углах нижней челюсти. Пример�
но в 20–30% случаев обнаружение метастатичес�
кого поражения челюсти является первым
признаком наличия у больного злокачественной
опухоли.

Ôèáðîçíîêîñòíîöåìåíòíûå
ïîðàæåíèÿ ÷åëþñòåé

Термин «фибрознокостноцементные (или фиб�
рознокостные) поражения» широко применяет�
ся для обозначения группы доброкачественных
поражений, затрагивающих кости лицевого че�
репа, характерной особенностью которых явля�
ется фиброзная строма, содержащая различные
сочетания костной ткани и цементоподобного
вещества. Это общее название включает разно�
образные дизонтогенетические, диспластичес�
кие и опухолевые поражения. К важнейшим ти�
пам относятся нижеследующие
фибрознокостные поражения.

ОООООССИФИЦИРУЮЩАЯСЯССИФИЦИРУЮЩАЯСЯССИФИЦИРУЮЩАЯСЯССИФИЦИРУЮЩАЯСЯССИФИЦИРУЮЩАЯСЯ ФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМА

Оссифицирующаяся фиброма — доброкаче�
ственная опухоль челюстей и некоторых других
костей лицевого черепа. Чаще обнаруживается у
молодых женщин. Преимущественно локализу�
ется в молярной зоне нижней челюсти и в ряде
случаев достигает крупных размеров. На рентге�
новских снимках выглядит как хорошо отграни�
ченное поражение, содержащее различное коли�
чество тёмного материала.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически имеет чёткие границы и (в отличие
от фиброзной дисплазии) может быть инкапсулиро�
ванной.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: опухоль состоит из фиброзной тка�
ни. Она содержит или комбинацию губчатой кости
различной степени зрелости с примесью округлых
минерализованных масс, или цементоподобные об�
разования. Если в опухоли преобладает последний
компонент (цементоподобные образования), то её
называют цементирующейся фибромой. Раньше её
относили к одонтогенным новообразованиям. В на�
стоящее время цементирующаяся фиброма рассмат�
ривается как вариант оссифицирующейся фибромы.

Костную оссифицирующуюся фиброму следует
отличать от периферической (внекостной) осси�
фицирующейся фибромы, развивающейся в кра�
евых отделах десны кпереди от зоны моляров.
Нередко она рецидивирует после удаления.

ДДДДДОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯ ЦЕМЕНТЦЕМЕНТЦЕМЕНТЦЕМЕНТЦЕМЕНТОБЛАОБЛАОБЛАОБЛАОБЛАСТСТСТСТСТОООООМАМАМАМАМА

Доброкачественная цементобластома — редко
встречающаяся доброкачественная опухоль, ко�
торая обычно возникает у взрослых лиц молодо�
го возраста. Чаще она наблюдается в области
корней 1�го моляра нижней челюсти. На рентге�
нограммах выглядит как чётко отграниченная
обызвествлённая масса, тесно связанная с кор�
нями поражённого зуба и вызывающая их резор�
бцию. Микроскопия: опухоль состоит из пере�
плетающихся пластов минерализованного
материала, представляющего собой костную
ткань и цемент. Эти пласты минерализованного
материала имеют многочисленные линии скле�
ивания и окружены крупными бластоподобны�
ми клетками.

Äðóãèå çàáîëåâàíèÿ

ХХХХХЕРУВИЗМЕРУВИЗМЕРУВИЗМЕРУВИЗМЕРУВИЗМ

Херувизм (семейная поликистозная болезнь че�
люстей; МКБ: K10.8 Другие уточнённые болез�
ни челюстей) — наследственное (OMIM 118400,
ген SH3BP2, 4p16.3, ℜ ) или спорадическое забо�
левание. Характеризуется развитием в челюстях
поражений, состоящих из богатой сосудами фиб�
розной ткани, содержащей различное количе�
ство многоядерных гигантских клеток типа ос�
теокластов, которые располагаются диффузно
или очагами.

При херувизме происходит двустороннее увели�
чение челюстей, которое обычно обнаруживает�
ся на 2�м или 3�м году жизни. В нижней челюс�
ти поражения наблюдаются в области её углов и
ветвей. При распространении заболевания на
верхнюю челюсть происходит оттягивание ниж�
них век вниз. Это приводит к приоткрыванию
нижнего отдела склеры, в связи с чем создаётся
впечатление, что ребёнок смотрит в небо. Это
придаёт заболевшим детям сходство с херуви�
мом, что и послужило основанием для названия
болезни. Рентгенографически обнаруживаются
множественные кистоподобные участки, обус�
ловленные остеолизом. Нарушается развитие
зубов, зубы могут отсутствовать, смещаться или
преждевременно выпадать. К 12 годам процесс
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приостанавливается и происходит образование
новой костной ткани.

ЦЦЦЦЦЕНТРЕНТРЕНТРЕНТРЕНТРАЛЬНАЯАЛЬНАЯАЛЬНАЯАЛЬНАЯАЛЬНАЯ ГИГГИГГИГГИГГИГАНТАНТАНТАНТАНТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ ГРГРГРГРГРАНУЛАНУЛАНУЛАНУЛАНУЛЕЕЕЕЕМАМАМАМАМА

Центральная гигантоклеточная гранулёма
(МКБ: K10.1 Гигантоклеточная гранулёма цент�
ральная) — сравнительно редкое поражение,
встречающееся чаще в нижней челюсти. Более
распространённым и гистологически идентич�
ным поражением является периферическая ги�
гантоклеточная гранулёма, которая наблюдает�
ся в дёснах. Гигантоклеточная гранулёма
(центральная и периферическая) — реактивный
или репаративный процесс, возможно, возника�
ющий в ответ на кровоизлияние, травму или вос�
паление. Чаще наблюдается у молодых лиц (во
втором и третьем десятилетиях жизни). На рен�
тгенограммах обычно выглядит как многокамер�
ное образование.

Опухоль по строению похожа на гигантоклеточ�
ную. Она состоит из более или менее богатой ве�
ретенообразными фибробластами и интенсивно
васкуляризированной фиброзной ткани, содер�
жащей многоядерные гигантские клетки типа
остеокластов, чаще в виде скоплений вокруг со�
судов (рис. 11�18 на вклейке). В ней наблюдают�
ся кровоизлияния, присутствуют гемосидерин,
дистрофические кальцификаты и остеоид. По
сравнению с гигантоклеточной опухолью, содер�
жит меньше многоядерных гигантских клеток,
при этом они бывают меньших размеров и со�
держат меньшее количество ядер.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÑËÞÍÍÛÕ
ÆÅËÅÇ

Заболевания слюнных желёз могут быть самосто�
ятельными (например, слюннокаменная бо�
лезнь, опухоли) или же частным выражением
ряда болезней (например, туберкулёзный сиала�
денит, цитомегаловирусная инфекция).

ТТТТТРАВМАТИРАВМАТИРАВМАТИРАВМАТИРАВМАТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПОВРЕЖДЕНИЯПОВРЕЖДЕНИЯПОВРЕЖДЕНИЯПОВРЕЖДЕНИЯПОВРЕЖДЕНИЯ

К механическим повреждениям слюнных желёз
относятся различные ранения, которые могут
привести к стенозу выводного протока, разви�
тию слюнных свищей и острого гнойного сиала�
денита.

При лучевой терапии злокачественных опухолей
области головы и шеи возникает хронический
склерозирующий сиаладенит, который обычно
сопровождается ксеростомией. На фоне склеро�

за обнаруживают воспалительные инфильтраты,
состоящие в основном из лимфоцитов и плаз�
матических клеток.

Îáñòðóêòèâíûå ïîðàæåíèÿ
Обструктивные поражения возникают в резуль�
тате блокады (обструкции) выводных протоков
слюнной железы слюнными камнями, сдавлени�
ем или их изгибом, перерезкой. К ним относят�
ся сиалолитиаз, мукоцеле и ретенционная кис�
та.

СССССИАЛОЛИТИАЗИАЛОЛИТИАЗИАЛОЛИТИАЗИАЛОЛИТИАЗИАЛОЛИТИАЗ

Слюннокаменная болезнь (сиалолитиаз; МКБ:
K11.5 Сиалолитиаз) — хроническое заболевание
слюнной железы, характеризующееся образова�
нием слюнных камней в её протоках. Камни фор�
мируются как во внежелезистой, так и внутри�
железистой части выводного протока.
Наблюдается главным образом у лиц среднего
возраста, у мужчин в два раза чаще. В основном
поражается поднижнечелюстная железа, значи�
тельно реже — околоушная и подъязычная.
Слюннокаменная болезнь может наблюдаться
также в малых слюнных железах щёк и верхней
губы.

КамниКамниКамниКамниКамни бывают единичными или множественными.
Центр камня обычно состоит из слущенных эпите�
лиальных клеток, бактерий или слизи, вокруг откла�
дываются соли кальция (преимущественно фосфа�
ты). Слюнные камни бывают самых разных размеров.
Они могут быть круглыми или овальными. Поверх�
ность их бывает гладкой или шероховатой, а цвет ва�
рьирует от белого до жёлтого. На распиле камни име�
ют слоистое строение.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. В камнеобразовании придают большое зна�
чение застою секрета, инфицированию выводного
протока или самой железы и сдвигу рН слюны в ще�
лочную сторону. Образование слюнных камней не
связано с общими нарушениями кальциевого и фос�
форного обмена.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Обструкция камнем выводного прото�
ка железы приводит к расширению протока прокси�
мальнее области его блокады. Наблюдается также
расширение концевых отделов слюнной железы в
связи с нарушением оттока слюны. Обычно развива�
ются хронический сиаладенит и сиалодохит (воспа�
ление протока слюнной железы). Возникает атро�
фия паренхимы железы с разрастанием
соединительной ткани, нередко с плоскоклеточной
или онкоцитарной метаплазией эпителия протока, а
также с развитием ретенционных кист.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически для слюннокаменной болезни характер�
но болезненное припухание железы. Во время при�
ёма пищи (в связи с нарушением выделения слюны)
возникают приступообразные боли в поражённой же�
лезе (так называемая слюнная колика). Иногда при

инна
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сиалолитиазе (в связи с повреждением протоков)
формируются слюнные свищи, из которых выделя�
ется слюна. Более значительное выделение слюны
через слюнной свищ наблюдается во время приёма
пищи.

ОсложнениеОсложнениеОсложнениеОсложнениеОсложнение: возможно обострение воспаления в виде
острого гнойного сиаладенита. Это часто приводит к
абсцедированию в зоне расположения камня, кото�
рый может выделиться вместе с гноем при самопро�
извольном вскрытии абсцесса. Длительное течение
сиалолитиаза приводит к снижению и прекращению
функционирования поражённой слюнной железы.

МММММУКОЦЕЛЕУКОЦЕЛЕУКОЦЕЛЕУКОЦЕЛЕУКОЦЕЛЕ

Мукоцеле (МКБ: K11.6 Мукоцеле слюнной же�
лезы) — содержащая слизь киста — следствие
травматического повреждения протоков малых
слюнных желёз, что приводит к излиянию и
скоплению слизи в полости, располагающейся в
тканях, окружающих проток. Преимущественно
наблюдается у детей и молодых взрослых. Чаще
возникает в области нижней губы. Киста обыч�
но бывает небольших размеров (в среднем около
1 см в диаметре). Если киста расположена по�
верхностно, покрывающий её эпителий истон�
чается и принимает голубоватый оттенок. Му�
коцеле могут разрываться, но в последующем они
обычно восстанавливаются. Крупные мукоцеле
дна ротовой полости называют ранулами. Если
они распространяются через челюстно�подъя�
зычную мышцу в поднижнечелюстное простран�
ство и в мягкие ткани шеи, они называются по�
гружающимися или цервикальными ранулами.
Микроскопия: киста, выполненная слизью, ко�
торая характеризуется эозинофилией. Стенка
кисты выстлана грануляционной тканью.

РРРРРЕТЕНЦИОЕТЕНЦИОЕТЕНЦИОЕТЕНЦИОЕТЕНЦИОННАЯННАЯННАЯННАЯННАЯ КИСТКИСТКИСТКИСТКИСТААААА

Ретенционная киста (МКБ: K11.6 Мукоцеле
слюнной железы) развивается в результате кис�
тозного расширения протока слюнной железы
вследствие его обструкции слюнным камнем,
внешним сжатием или изгибом системы прото�
ков. Чаще возникает в больших слюнных желе�
зах. Средний возраст в период проявления за�
болевания составляет около 50 лет. Стенка кисты
выстлана эпителием (кубовидным или состоя�
щим из низких цилиндрических клеток или
многослойным плоским). Иногда наблюдается
инфицирование кисты.

Èíôåêöèè
Инфекции слюнных желёз подразделяют на бак�
териальные и вирусные. К бактериальным ин�

фекциям относятся острый гнойный и хроничес�
кий сиалоаденит (МКБ: K11.2 Сиалоаденит).

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ГНОЙНЫЙГНОЙНЫЙГНОЙНЫЙГНОЙНЫЙГНОЙНЫЙ СИАЛОАДЕНИТСИАЛОАДЕНИТСИАЛОАДЕНИТСИАЛОАДЕНИТСИАЛОАДЕНИТ

Острый гнойный сиалоаденит — острое гнойное
воспаление слюнной железы. Чаще поражается
околоушная железа.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Причиной обычно являются
Staphylococcus aureus и стрептококки группы А, ко�
торые попадают в слюнную железу по её выводному
протоку. Этому способствуют пониженное слюно�
отделение или его прекращение, что может быть обус�
ловлено нарушением водного баланса вследствие вы�
сокой температуры тела, приёма мочегонных,
голодания и т.д. Может наблюдаться после опера�
ций на органах брюшной полости, которые сопро�
вождаются обезвоживанием и гипосаливацией. Раз�
витие заболевания возможно вследствие заноса
инфекционного начала в слюнную железу гемато�
генным или лимфогенным путём.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: наблюдается гнойное воспаление
с возможным развитием абсцессов. В связи с абсце�
дированием могут образоваться свищи, открывающи�
еся наружу или в полость рта. Через свищи выделя�
ется гной.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения иииии исходисходисходисходисход. Иногда гнойное воспаление пе�
реходит со слюнной железы на окружающие мягкие
ткани с развитием флегмоны, абсцесса. Склероз же�
лезы, выраженный в различной степени. Может пе�
рейти в хронический сиалоаденит.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ СИАЛОАДЕНИТСИАЛОАДЕНИТСИАЛОАДЕНИТСИАЛОАДЕНИТСИАЛОАДЕНИТ

Хронический сиалоаденит — хроническое вос�
паление слюнной железы. Чаще развивается в
поднижнечелюстной железе. Нередкими причи�
нами являются обструкция выводных протоков
слюнных желёз камнями при слюннокаменной
болезни или стриктура протоков. Это приводит
к повышенной чувствительности желёз к ретрог�
радному бактериальному инфицированию через
выводной проток. Микроскопически: на фоне
выраженного в той или иной мере склероза на�
блюдаются воспалительные инфильтраты, состо�
ящие в основном из лимфоцитов и плазматичес�
ких клеток. Возможна метаплазия эпителия
протоков в многослойный плоский.

ВВВВВИРУИРУИРУИРУИРУСНЫЕСНЫЕСНЫЕСНЫЕСНЫЕ ИНФЕКЦИИИНФЕКЦИИИНФЕКЦИИИНФЕКЦИИИНФЕКЦИИ

Причиной вирусного сиаладенита могут быть
разнообразные вирусы. Наибольшее практичес�
кое значение имеют вирус эпидемического па�
ротита, вызывающий эпидемический паротит, и
цитомегаловирус, являющийся причиной цито�
мегаловирусной инфекции. Эти заболевания
рассмотрены в главе 21.
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Ñèíäðîì Øåãðåíà
Синдром Шёгрена (МКБ: M35.0 Сухой синдром
[Шёгрена]) — хроническое аутоиммунное заболе�
вание, характеризующееся лимфоцитарной ин�
фильтрацией слюнных и слёзных желёз с последу�
ющей их деструкцией, что приводит к развитию
ксеростомии (сухость слизистой оболочки рта) и
ксерофтальмии (сухость конъюнктивы и рогови�
цы). Клинические проявления ксеростомии и ксе�
рофтальмии получили название синдрома сухости.
Синдром Шёгрена — довольно распространённое
заболевание. Болезнь в основном наблюдается у
женщин (в 80–90% случаев). Заболевание поража�
ет преимущественно людей среднего возраста, но
в редких случаях оно обнаруживается и у детей.

ФормыФормыФормыФормыФормы. Различают первичный и вторичный синдром
Шёгрена. При первичном синдроме Шёгрена отмеча�
ется только синдром сухости, при вторичном — на�
блюдается сочетание синдрома сухости с другим ауто�
иммунным заболеванием, чаще с ревматоидным
артритом, СКВ, прогрессирующим системным склеро�
зом (системной склеродермией), полимиозитом или
первичным билиарным циррозом печени.

Этиология.Этиология.Этиология.Этиология.Этиология. Причина неизвестна. Немаловажная роль
принадлежит генетическому предрасположению. Так,
у родственников больных синдромом Шёгрена отме�
чается повышенная частота других аутоиммунных за�
болеваний. Кроме того, у пациентов с синдромом Шёг�
рена нередко обнаруживают Аг гистосовместимости
(HLA). Так, при первичном и вторичном синдроме
Шёгрена выявляют HLA–DRw52, а при первичном —
обнаруживают ещё HLA–B8 и HLA–DR3.

Патогенез.Патогенез.Патогенез.Патогенез.Патогенез. В патогенезе заболевания придают значение
экспрессии Аг класса II HLA–DR на эпителиальных
клетках слюнных и слёзных желёз, что обусловливает
взаимодействие этих эпителиальных клеток с CD4+ T�
лимфоцитами, вследствие чего стимулируются поли�
клональные B�клетки, образуются плазматические
клетки, что приводит к продукции аутоантител. Точ�
ный механизм деструкции желёз неизвестен. В его раз�
витии до сих пор остаётся неясной роль аутоантител.
CD4+�T�лимфоциты могут секретировать лимфокины,
которые разрушают лимфоциты и эпителиальные клет�
ки. Разнообразные цитокины, в том числе ИЛ2, ИЛ6 и
ИЛ10, могут играть важную роль в аутоиммунных про�
явлениях и в лимфопролиферации. У больных с синд�
ромом Шёгрена отмечается продукция разнообразных
аутоантител. В 75% случаев обнаруживается ревмато�
идный фактор. У большинства пациентов выявляются
антиядерные АТ. Часто обнаруживаются два специфи�
ческих антиядерных АТ — анти�SS�А (анти�Ro) и анти�
SS�B (анти�La).

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически у многих пациентов (от одной трети
до половины) наблюдается двустороннее увеличение
больших слюнных желёз, которые становятся плот�
ными.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Для прижизненной диагностики синд�
рома Шёгрена широко применяется биопсийное ис�
следование малых слюнных желёз (обычно губных),

реже — заднего отдела околоушной железы. На ран�
них стадиях болезни в паренхиме долек желёз обнару�
живают очаговые скопления лимфоцитов и плазмати�
ческих клеток (рис. 11�19 на вклейке). Эти очаги
соседствуют с относительно интактными ацинусами,
протоками или сосудами. Количество очагов, превы�
шающее один очаг на площади 4 мм2, считается диаг�
ностическим признаком синдрома Шёгрена, при этом
очаг должен состоять из 50 или большего числа лим�
фоцитов и плазматических клеток. По мере прогресси�
рования заболевания возникает частичная, а затем по�
чти полная утрата железистой паренхимы.
Лимфоцитарный инфильтрат становится преобладаю�
щим. Могут присутствовать лимфатические фоллику�
лы с зародышевыми центрами. На более поздних ста�
диях возникает доброкачественное
лимфоэпителиальное поражение.

ТТТТТечениеечениеечениеечениеечение иииии исходыисходыисходыисходыисходы. У пациентов с синдромом Шёгрена
отмечается чрезвычайно высокий риск развития не�
ходжкенской лимфомы. Он почти в 45 раз выше, чем у
лиц соответствующего возраста в контрольной группе.
Обычно развивается низкозлокачественная моноци�
тоидная B�клеточная лимфома. Чаще она возникает в
лимфатических узлах и лёгких, реже — в слюнных же�
лезах (особенно в околоушной). В некоторых случаях
возможен переход низкозлокачественной лимфомы в
высокозлокачественную крупноклеточную лимфому.
В слюнных железах возможно также развитие из доб�
рокачественного лимфоэпителиального поражения
злокачественного лимфоэпителиального поражения
(подтип недифференцированного рака). Ксеростомия
повышает предрасположенность к развитию пришееч�
ного кариеса зубов, орального кандидоза и бактери�
ального сиаладенита. При ксерофтальмии развивается
сухой кератоконъюнктивит. Возможно развитие интер�
стициального нефрита, интерстициального фиброза
лёгких, васкулита и некоторых других поражений. Час�
то развивается сухость кожи.

Îïóõîëè
Слюнные железы характеризуются высокой пред�
расположенностью к развитию опухолей. Их под�
разделяют на 2 основные группы: эпителиальные
и неэпителиальные. Они могут быть доброкаче�
ственными и злокачественными. Кроме того, в
слюнных железах наблюдаются метастатические
опухоли.

•  Опухоли эпителиального происхождения составляют
большую часть новообразований слюнных желёз. Ба�
зальные клетки выводных протоков и клетки вставоч�
ных протоков являются клетками�предшественница�
ми для большей части опухолей.

•  Опухоли слюнных желёз чаще возникают в околоуш�
ных железах (около 75%), значительно реже в малых
орофарингеальных железах (около 14%) и в подчелюс�
тных железах (около 11%). Опухоли подъязычной же�
лезы встречаются менее чем в 1%.

•  Злокачественные эпителиальные опухоли наблюдают�
ся реже, чем доброкачественные (соответственно 20–
25% и 75–80%).

инна
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•  МКБ: C07 Злокачественное новообразование около�
ушной слюнной железы, C08 Злокачественное ново�
образование других и неуточнённых больших слюн�
ных желёз, D10.3 Доброкачественное новообразование
других неуточнённых частей рта, D11 Доброкачествен�
ное новообразование больших слюнных желёз.

•  Классификация основных эпителиальных опухолей
слюнных желёз представлена в таблице 11�3.

ПППППЛЕОМОРФНАЯЛЕОМОРФНАЯЛЕОМОРФНАЯЛЕОМОРФНАЯЛЕОМОРФНАЯ АДЕНОМААДЕНОМААДЕНОМААДЕНОМААДЕНОМА

Плеоморфная аденома (доброкачественная сме�
шанная опухоль) — наиболее распространённая
доброкачественная опухоль слюнных желёз. Обыч�
но возникает между 30 и 50 годами жизни, у жен�
щин чаще, чем у мужчин. Плеоморфная аденома
составляет 60–70% опухолей околоушных желёз,
40–60% опухолей поднижнечелюстных желёз, 40–
70% опухолей малых слюнных желёз и 1% опухо�
лей подъязычных желёз.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: плотное образование, нередко доль�
чатого вида и в большинстве случаев окружённое фиб�
розной капсулой.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль состоит из эпителиального и ме�
зенхимоподобного компонентов. Эпителиальный ком�
понент представлен структурами, имеющими вид про�
токов, солидных пластов, слоёв миоэпителиальных
клеток, участков плоскоклеточной метаплазии. Миоэ�
пителиальные клетки, как правило, имеют полигональ�
ную форму, в отдельных зонах они могут быть верете�
нообразными, напоминая ГМК. Мезенхимоподобный
компонент представлен миксоидными, хондроидны�
ми и гиалиновыми зонами (рис. 11�20 на вклейке), ко�
торые обычно связывают с накоплением мукоидного
или гиалинового вещества между миоэпителиальными
клетками, что изменяет их внешний вид. Накопление
базофильного мукоидного вещества разделяет миоэ�
пителиальные клетки. В них возникает вакуольная ди�
строфия, что приводит к образованию участков, напо�
минающих хрящ (хондроидные зоны). Границы между
мезенхимоподобными и эпителиальными компонента�
ми обычно не различимы.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: возможны рецидивы, которые иногда бывают
многоочаговыми.

ЛЛЛЛЛИМФОИМФОИМФОИМФОИМФОМАМАМАМАМАТТТТТОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯ ПАПИЛЛЯРНАЯПАПИЛЛЯРНАЯПАПИЛЛЯРНАЯПАПИЛЛЯРНАЯПАПИЛЛЯРНАЯ ЦИСТЦИСТЦИСТЦИСТЦИСТАДЕНАДЕНАДЕНАДЕНАДЕНОООООМАМАМАМАМА

Лимфоматозная папиллярная цистаденома обра�
зуется почти исключительно в околоушных желе�
зах (в 99% случаев), обычно в их нижней части,
над углом нижней челюсти. Составляет примерно
5–6% всех опухолей околоушных желёз. Преиму�
щественно её обнаруживают у лиц в возрасте от 40
до 70 лет, причём у мужчин в пять раз чаще. У 7%
больных опухоли бывают двусторонними. Пола�
гают, что опухоль развивается из протокового эпи�
телия околоушной железы, присутствующего в
лимфатических узлах в непосредственной близос�
ти от железы или внутри самой околоушной желе�
зы в местах скопления в ней лимфоидной ткани.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: диаметр большей части опухолей со�
ставляет 2–3 см.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Состоит из лимфоидного матрикса, со�
держащего выстланные эпителием кистозные полости
с многочисленными папиллярными выростами. Эпи�
телиальная выстилка кистозных полостей состоит из
двух рядов клеток. Цитоплазма этих клеток зернистая
и интенсивно эозинофильная. Внутренний слой пред�
ставлен высокими цилиндрическими клетками с апи�
кально расположенным небольшим тёмным ядром.
Наружный (базальный) слой состоит из клеток куби�
ческой формы с более светлыми округлыми ядрами.
Просветы кистозных полостей часто заполнены гомо�
генным или зернистым эозинофильным веществом.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: возможны рецидивы опухоли.

БББББАААААЗЗЗЗЗАЛЬНАЛЬНАЛЬНАЛЬНАЛЬНОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ АДЕНАДЕНАДЕНАДЕНАДЕНОООООМАМАМАМАМА

Базальноклеточная аденома встречается преиму�
щественно в околоушной железе (в 80% случаев).

Òàáëèöà 11-3. Îñíîâíûå ýïèòåëèàëüíûå îïóõîëè ñëþííûõ æåë¸ç

Доброкачественные
Плеоморфная аденома (доброкачественная смешанная опухоль)
Миоэпителиома
Лимфоматозная папиллярная цистаденома (опухоль Уортина)
Базальноклеточная аденома

Злокачественные
Мукоэпидермоидный рак
Ациноклеточный рак
Аденокистозный рак
Злокачественная смешанная опухоль (рак в плеоморфной аденоме, карциносаркома, метастазирующая смешанная

опухоль)
Базальноклеточная аденокарцинома
Недифференцированный рак (лимфоэпителиальный рак — злокачественное лимфоэпителиальное поражение,

недифференцированный крупноклеточный рак, недифференцированный мелкоклеточный рак)

инна
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В 20% она возникает в малых слюнных железах
верхней губы и в поднижнечелюстной железе.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: имеет чёткие границы, часто инкап�
сулирована.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Состоит из базалоидных клеток, кото�
рые образуют солидные структуры, тяжи, трабекулы,
протоки, располагающиеся в слаборазвитой волокни�
стой строме. Опухоль состоит из клеток двух типов.
Первый тип — мелкие клетки, кубовидной или ци�
линдрической формы, которые содержат круглые, ин�
тенсивно окрашивающиеся гематоксилином ядра. Эти
клетки сконцентрированы на периферии комплексов
опухоли и имеют палисадообразное расположение.
Клетки 2�го типа более крупные и содержат бледно
окрашивающиеся овальные ядра. Эти клетки преоб�
ладают, они образуют большую часть центральных
участков солидных структур, тяжей, трабекул. Разли�
чают 4 нижеперечисленных подтипа базальноклеточ�
ной аденомы.

Солидный вариант — наиболее распространённый
подтип. Клетки опухоли формируют солидные струк�
туры.

Трабекулярный подтип характеризуется тем, что опу�
холевые клетки образуют трабекулы и тяжи.

Тубулярный подтип представлен преимущественно
протоковыми структурами, имеющими однослойную
выстилку.

Мембранозный подтип имеет солидное строение, при
этом солидные структуры окружены гиалиновой
мембраной. Он часто бывает мультилобулярным и
неинкапсулированным.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: возможны рецидивы, которые чаще наблю�
даются при мембранозном подтипе (в 25–37%).

МММММУКОЭПИДЕРМОИДНЫЙУКОЭПИДЕРМОИДНЫЙУКОЭПИДЕРМОИДНЫЙУКОЭПИДЕРМОИДНЫЙУКОЭПИДЕРМОИДНЫЙ РАКРАКРАКРАКРАК

Мукоэпидермоидный рак — наиболее распрост�
ранённая злокачественная опухоль слюнных же�
лёз. Она составляет от 2% до 10% опухолей боль�
ших слюнных желёз и от 10% до 41% опухолей
малых слюнных желёз. 90% опухолей, поражаю�
щих большие слюнные железы, обнаруживаются
в околоушной железе. Из малых слюнных желёз
опухоль чаще поражает нёбные железы. Преиму�
щественно наблюдается в возрасте от 35 до 65 лет.
Самым распространённым этиологическим фак�
тором является лучевая терапия.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: плотный белесоватый узел, обычно
размером от 1 см до 4 см в наибольшем измерении,
иногда со слизистой поверхностью разреза, часто с
наличием мелких и крупных кистозных полостей.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Состоит из эпидермоидных, слизеобра�
зующих и промежуточных клеток. Последние имеют
промежуточную дифференцировку между эпидермо�
идными и слизеобразующими клетками. Нередко в
опухоли присутствуют светлые клетки, многие из ко�
торых содержат гликоген или муцин. Гистологически
опухоли подразделяют на низкозлокачественные,
умеренно злокачественные и высокозлокачественные.

Для низкозлокачественного мукоэпидермоидного
рака характерно преобладание слизеобразующих
клеток и формирование кистозных полостей, выст�
ланных слизистыми клетками (рис. 11�21 на вклей�
ке).

Для умеренно злокачественного мукоэпидермоидно�
го рака характерна тенденция к образованию со�
лидных структур из эпидермоидных или промежу�
точных клеток, а также склонность к менее
распространённому образованию кист. Выявляется
несколько повышенная степень атипизма ядер кле�
ток и митотической активности, а также отмечают�
ся начальные признаки инфильтрирующего роста.

Высокозлокачественный мукоэпидермоидный рак об�
разует солидные структуры, очень похожие на плос�
коклеточный рак. Слизеобразующие клетки срав�
нительно малочисленны. Характеризуется
инфильтрирующим ростом с возможным прораста�
нием в ткани, окружающие слюнную железу, имеет
нечёткие границы. Нередко развивается паралич ли�
цевого нерва, обусловленный периневральным рас�
пространением опухоли. Возможно развитие некро�
зов.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз. Выживаемость больных при низкозлокаче�
ственной опухоли варьирует в пределах от 90% до 100%:
выше у молодых пациентов и у женщин, а ниже у боль�
ных старше 60 лет. Возможны рецидивы опухоли, иног�
да происходит её метастазирование. Для умеренно и
высокозлокачественных опухолей рецидивы и мета�
стазирование характерны в большей степени. Выжи�
ваемость у таких больных варьирует в пределах от 40%
до 60%.

АААААЦИНЦИНЦИНЦИНЦИНОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙ РРРРРАКАКАКАКАК

Ациноклеточный рак — относительно редкая
низкозлокачественная опухоль, при которой на�
блюдается сходство опухолевых клеток с серозны�
ми ацинарными клетками концевых отделов
слюнных желёз. Этот рак составляет от 2% до 3%
общего числа опухолей слюнных желёз. Чаще об�
разуется в околоушной железе, но иногда в под�
нижнечелюстной, малых слюнных или серозно�
слизистых железах. Редко ациноклеточный рак
наблюдается сразу в нескольких железах (от 3%
до 4,8%). Обычно возникает на пятом десятиле�
тии жизни.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: узел, нередко дольчатого вида, диа�
метром от 2 см до 4 см, серовато�коричневого или
серовато�белого цвета, обычно с чёткими границами,
который в редких случаях может быть полностью
инкапсулированным. Иногда в опухоли обнаружива�
ют кистозные полости различных размеров.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Различают 4 нижеперечисленных гис�
тологических типа ациноклеточного рака.

Солидный тип является наиболее типичным, чаще об�
наруживается в околоушной железе. Характеризу�
ется образованием солидных структур, состоящих
из опухолевых клеток, сходных с серозными аци�
нарными клетками концевых отделов слюнных же�
лёз.

инна
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Микрокистозный тип характеризуется наличием мно�
гочисленных мелких кистозных полостей, которые
могут быть заполнены слизью или белковыми мас�
сами. Между кистозными полостями располагаются
опухолевые клетки, похожие на серозные ацинар�
ные клетки концевых отделов слюнных желёз. Воз�
можно их расположение в виде трабекул. Встреча�
ются также опухолевые клетки, напоминающие
клетки вставочных протоков.

Кистозно�папиллярный тип характеризуется наличи�
ем одной или большего числа кист разных разме�
ров, содержащих папиллярные структуры. Внутрен�
няя поверхность кисты (или кист) выстлана
пролиферирующим эпителием кубовидной формы с
умеренным количеством цитоплазмы, который на�
поминает эпителий вставочных протоков. Толщина
эпителиальной выстилки кисты (или кист) может ва�
рьировать от однослойной до многослойной.

Фолликулярный тип построен из фолликулов различ�
ных размеров, выстланных кубовидными или цилин�
дрическими эпителиальными клетками.

Строма ациноклеточного рака обычно состоит из узких
фиброваскулярных прослоек с возможной лимфоци�
тарной инфильтрацией. В опухоли встречаются очаги
некроза, кровоизлияний, обызвествления.

Для гистологической диагностики этой опухоли важно
выявление с помощью ШИК�реакции зернистости
цитоплазмы опухолевых клеток, сходных с серозны�
ми ацинарными клетками концевых отделов слюн�
ных желёз.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: возможны рецидивы, иногда лимфогенное и
гематогенное метастазирование.

АААААДЕНДЕНДЕНДЕНДЕНОКИСТОКИСТОКИСТОКИСТОКИСТОЗНЫЙОЗНЫЙОЗНЫЙОЗНЫЙОЗНЫЙ РРРРРАКАКАКАКАК

Аденокистозный рак составляет от 3% до 10% всех
опухолей слюнных желёз. В 25–30% он встреча�
ется в больших слюнных железах, при этом в под�
нижнечелюстной и подъязычной железах возни�
кает значительно чаще, чем в околоушной. В
поднижнечелюстной железе является самой час�
той злокачественной опухолью. Примерно в 75%
случаев возникает в малых слюнных железах, чаще
в нёбных. Преимущественно обнаруживается
между 4�м и 6�м десятилетиями жизни. Адено�
кистозная карцинома, как правило, вызывает
боль, что связывают с периневральным распрост�
ранением опухоли, характерным для данного но�
вообразования.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически характеризуется как узловатой, так
и диффузной формой роста.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль состоит из довольно однород�
ных тёмноокрашенных базалоидных клеток, содер�
жащих минимальное количество цитоплазмы. Посто�
янно выявляются признаки опухолевой инфильтрации
окружающих тканей. Гистологически выделяют 3 ни�
жеперечисленных типа аденокистозного рака.

Криброзный тип наиболее характерен. Клетки опухо�
ли сгруппированы в тяжи или округлые скопления,

окружающие бесклеточные полости, которые содер�
жат мукоидное или гиалиновое вещество (рис. 11�22
на вклейке). Такая структура придаёт опухоли вид
«швейцарского сыра». Образование повышенных
масс гиалинового вещества может привести к тому,
что опухолевые клетки превращаются в тонкие тяжи
на фоне обильного скопления гиалина. Фигуры ми�
тоза обнаруживаются редко.

Солидный тип состоит из комплексов базалоидных
клеток, иногда содержащих протокоподобные струк�
туры, напоминающие вставочные протоки. В цент�
ральной части опухолевых комплексов может наблю�
даться некроз. Отмечается минимальный клеточный
полиморфизм, но митотическая активность может
быть значительной.

Тубулярный тип состоит из трубчатых структур, обра�
зованных базалоидными клетками. Тубулярные
структуры располагаются в гиалинизированной
строме.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз более благоприятен у больных с криброзным
и тубулярным типами опухоли, а наихудший — у паци�
ентов с солидным типом. Нередко отмечаются реци�
дивы. Рецидивные опухоли могут распространяться в
ЦНС по периневральным путям черепных нервов.
Примерно у 15% больных обнаруживаются метастазы
в шейных лимфатических узлах. От 28% до 58% опу�
холей метастазируют в лёгкие, кости, печень, голов�
ной мозг. Пятилетняя выживаемость больных с аде�
нокистозным раком околоушной железы составляет
70%, снижаясь до 5–15% при 20�летней выживаемос�
ти. Наихудший прогноз у пациентов с опухолями ма�
лых и поднижнечелюстных слюнных желёз.

ЗЗЗЗЗЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯ СМЕШАННАЯСМЕШАННАЯСМЕШАННАЯСМЕШАННАЯСМЕШАННАЯ ОПУХОЛЬОПУХОЛЬОПУХОЛЬОПУХОЛЬОПУХОЛЬ

Злокачественная смешанная опухоль объединяет
3 онконозологические единицы (рак в плеомор�
фной аденоме, карциносаркому и метастазирую�
щую смешанную опухоль) и составляет прибли�
зительно 12% злокачественных опухолей слюнных
желёз и 3,6% всех неоплазм слюнных желёз.

•••••  РакРакРакРакРак ввввв плеоморфнойплеоморфнойплеоморфнойплеоморфнойплеоморфной аденомеаденомеаденомеаденомеаденоме представлен структура�
ми типичной плеоморфной аденомы и участками рака
любого типа строения (чаще низкодифференцирован�
ная аденокарцинома или недифференцированный
рак). Это новообразование составляет более 95% зло�
качественной смешанной опухоли и от 2% до 6% всех
опухолей слюнных желёз. Чаще образуется в около�
ушной железе, реже — в поднижнечелюстной и ма�
лых слюнных железах. Встречается у взрослых любо�
го возраста.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. В среднем опухоль более чем в два раза
крупнее плеоморфной аденомы, её диаметр может
достигать 25 см. Она обычно имеет нечёткие грани�
цы.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: чрезвычайно агрессивная злокачественная
опухоль. Злокачественный компонент её может про�
растать капсулу железы. Опухоль часто рецидивиру�
ет (примерно у 40–50% больных), нередко метаста�
зирует. Метастазирует только её злокачественный
компонент (лимфогенно, гематогенно). Гематоген�
ные метастазы наблюдаются в лёгких, костях (осо�

инна
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бенно в позвоночнике), органах брюшной полости
и в ЦНС.

•••••  КарциносаркомаКарциносаркомаКарциносаркомаКарциносаркомаКарциносаркома — редкая опухоль, состоящая из двух
компонентов: карциноматозного (чаще недифферен�
цированный рак и умеренно или низкодифференци�
рованный рак слюнных протоков) и саркоматозного
(чаще хондросаркома или остеосаркома). Обычно на�
блюдается в околоушной железе, реже — в поднижне�
челюстной и нёбных слюнных железах. Средний воз�
раст больных составляет 58 лет. Для карциносаркомы
характерен инфильтрирующий рост с деструкцией тка�
ней. Почти 60% больных умирают от последствий ре�
цидивов и метастазов опухоли, обычно в течение 30
мес со времени установления диагноза.

•  МетастазирующаяМетастазирующаяМетастазирующаяМетастазирующаяМетастазирующая смешаннаясмешаннаясмешаннаясмешаннаясмешанная опухольопухольопухольопухольопухоль чаще наблюда�
ется в околоушной железе, гораздо реже — в подниж�
нечелюстной и нёбных слюнных железах.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Имеет такое же строение, как доброка�
чественная смешанная опухоль (плеоморфная аде�
нома), но (в отличие от последней) характеризуется
образованием метастазов, которые имеют строение,
аналогичное первичной неоплазме.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: проходит длительное время между возник�
новением первичного узла опухоли и появлением
метастазов (от 1,5 лет до 51 года). В 50% случаев
метастазирует в кости, в 30% — в лёгкие).

БББББАААААЗЗЗЗЗАЛЬНАЛЬНАЛЬНАЛЬНАЛЬНОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ АДЕНАДЕНАДЕНАДЕНАДЕНОКАРЦИНОКАРЦИНОКАРЦИНОКАРЦИНОКАРЦИНОООООМАМАМАМАМА

Базальноклеточная аденокарцинома — злокаче�
ственный аналог базальноклеточной аденомы. Со�
ставляет приблизительно 1–2% всех злока�
чественных эпителиальных неоплазм слюнных
желёз. В 91% случаев возникает в околоушной
железе и лишь в 9% наблюдений — в подниж�
нечелюстной. Чаще обнаруживается в возрас�
те свыше 50 лет.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль похожа на базальноклеточную
аденому. В отличие от последней, она характеризует�
ся инфильтрирующим и деструктивным ростом. В
клетках новообразования отмечается митотическая
активность. Приблизительно в трети всех опухолей
обнаруживается периневральная инвазия.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз. Базальноклеточная аденокарцинома является
низкозлокачественным раком. Примерно у 25% боль�
ных отмечаются рецидивы, а у 12% — метастазы в
шейных лимфатических узлах. Иногда обнаруживают
метастазы в лёгких.

НННННЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННЫЙЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННЫЙЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННЫЙЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННЫЙЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННЫЙ РАКРАКРАКРАКРАК

Недифференцированный рак встречается ред�
ко, составляя приблизительно 0,4–1% эпите�
лиальных новообразований слюнных желёз.
Чаще возникает в околоушной железе, изред�
ка — в поднижнечелюстной и малых слюнных
железах. Наиболее часто встречаются 3 ниже�
описываемых подтипа недифференцированно�
го рака.

•••••  ЛимфоэпителиальныйЛимфоэпителиальныйЛимфоэпителиальныйЛимфоэпителиальныйЛимфоэпителиальный ракракракракрак (злокачественное лимфо�
эпителиальное поражение) наблюдается преимуще�
ственно в околоушной и поднижнечелюстной желе�
зах. Он может возникать на основе доброкачественного
лимфоэпителиального поражения.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Имеет одинаковое строение с лимфо�
эпителиальным раком носоглотки. Его подразделя�
ют на низко� и высокозлокачественный.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: у больных с низкозлокачественным раком —
более высокие значения выживаемости и низкая
летальность, а с высокозлокачественным — высо�
кая частота рецидивов, лимфогенных и гематоген�
ных метастазов, и большая часть таких больных
умирает в течение 2 лет со времени установления
диагноза.

•••••  НедифференцированныйНедифференцированныйНедифференцированныйНедифференцированныйНедифференцированный крупноклеточныйкрупноклеточныйкрупноклеточныйкрупноклеточныйкрупноклеточный ракракракракрак чаще
возникает у лиц на 6–9�м десятилетиях жизни.

МакроскопияМакроскопияМакроскопияМакроскопияМакроскопия. Слабо инкапсулированная опухоль,
обладающая инфильтрирующим ростом. Как пра�
вило, прорастает в предлежащую кожу и в мягкие
ткани.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Состоит из полигональных или верете�
нообразных клеток, которые образуют пласты, тра�
бекулы и тонкие тяжи, разделённые фиброваску�
лярной стромой. Обычно наблюдается высокая
митотическая активность. Встречаются участки не�
кроза.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: более чем у половины больных наблюдают�
ся рецидивы, метастазы в регионарных лимфати�
ческих узлах и во внутренних органах. Наихудший
прогноз —при опухоли диаметром более 4 см.

•••••  НедифференцированныйНедифференцированныйНедифференцированныйНедифференцированныйНедифференцированный мелкоклеточныймелкоклеточныймелкоклеточныймелкоклеточныймелкоклеточный ракракракракрак — ред�
кая опухоль, по гистологическому строению иден�
тичная мелкоклеточному раку лёгкого. Чаще встре�
чается в околоушной и малых слюнных железах.
Образуется преимущественно на 5–7�м десятилети�
ях жизни.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: опухоль с нечёткими границами, ха�
рактеризующаяся инфильтрирующим ростом.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: метастазирует в шейные лимфатические узлы
и во внутренние органы. Двухлетняя и пятилетняя
выживаемость у больных с мелкоклеточным раком
околоушной железы составляет соответственно 70%
и 46%.

НННННЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Из доброкачественных неэпителиальных опухолей
чаще наблюдаются гемангиома, лимфангиома и
нейрофиброма, которые составляют около 50%
опухолей слюнных желёз у детей и менее 5% у
взрослых, а из злокачественных — преимуществен�
но встречаются злокачественная гемангиоперици�
тома, злокачественная шваннома, фибросаркома
и злокачественная фиброзная гистиоцитома. Ред�
ко в слюнных железах возникают злокачественные
лимфомы. Более 90% из них — неходжкенская
лимфома.
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МММММЕТЕТЕТЕТЕТАААААСТСТСТСТСТАААААТИТИТИТИТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Чаще в слюнные железы метастазируют злокаче�
ственные опухоли кожи области головы и шеи, а
также злокачественные новообразования лёгких,
почек и МЖ.

ОООООПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕ ПОРАЖЕНИЯПОРАЖЕНИЯПОРАЖЕНИЯПОРАЖЕНИЯПОРАЖЕНИЯ

К наиболее важному опухолеподобному поражению
слюнных желёз относится доброкачественное лим�
фоэпителиальное поражение (болезнь Микулича).
Характеризуется развитием лимфоцитарного ин�

фильтрата, который замещает железистую паренхи�
му долек слюнных желёз. Отмечается пролиферация
эпителиальных и миоэпителиальных клеток прото�
ков, что приводит к формированию эпимиоэпите�
лиальных островков, сплошь замещающих внутри�
дольковые протоки (рис. 11�23 на вклейке). Из
предсуществующего доброкачественного лимфоэпи�
телиального поражения могут развиться неходжкен�
ская лимфома и злокачественное лимфоэпителиаль�
ное поражение, которое является подтипом
недифференцированного рака.

инна
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ЗАБОЛЕВАНИЯ
ПИЩЕВАРИТЕЛЬНОЙ

СИСТЕМЫ

В этой главе рассмотрены заболевания пищевода, желудка, тон�
кой и толстой кишки. Материалы по патологии печени и болез�
ни жёлчного пузыря вынесены в главу 13.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÏÈÙÅÂÎÄÀ*

РазвитиеРазвитиеРазвитиеРазвитиеРазвитие пищеводапищеводапищеводапищеводапищевода. Начало формирования пищевода происходит на 4�й нед
эмбрионального развития, когда на вентральной поверхности пищеваритель�
ной трубки, смежной с глоточной кишкой, образуется маленький дивертикул.
Он постепенно отделяется до эзофаготрахеальной (трахеопищеводной) пере�
городки. С ростом эмбриона пищевод быстро удлиняется. В течение 6�й нед
беременности образуются круговая мышечная оболочка и относящиеся к ней
клетки вегетативного ганглия. На 7�й нед кровеносные сосуды входят в под�
слизистую основу. Эпителий пищевода почти полностью заполняет просвет,
на 7–8�й неделе пищевод имеет вид тяжа, заполненного призматическим эпи�
телием. На 10�й нед за счёт апоптоза эпителия снова появляется просвет,
который сохраняется в виде одного слоя призматических клеток, выстилаю�
щих поверхность трубки. На 4�м месяце беременности цилиндрические эпи�
телиоциты полностью замещаются многослойным плоским эпителием. Ост�
ровки цилиндрического эпителия остаются в проксимальном и дистальном
концах пищевода и дают начало пищеводным железам.

АнатомияАнатомияАнатомияАнатомияАнатомия. Пищевод — полый трубчатый орган. У взрослого человека он начи�
нается от глоточно�пищеводного перехода на уровне 5–6�го шейного по�
звонка, проходит через заднее средостение и заканчивается в желудочно�
пищеводном переходе. Просвет пищевода может расширяться до 2 см в
переднезаднем направлении и до 3 см в поперечном. Длина варьирует от 18
см до 26 см в зависимости от конституциональных особенностей человека.
Шейный отдел пищевода спереди граничит с трахеей, сзади с позвоночным
столбом, а сбоку с долями щитовидной железы. На уровне 10�го грудного
позвонка пищевод проходит через отверстие в диафрагме и входит в брюш�
ную полость. Брюшной отдел пищевода короткий — от 0,5 см до 2,5 см,
переходящий в кардиальный отдел желудка. Пищевод в норме имеет три
сужения: входное («рот» пищевода), выходное (кардия) и сужение средней
части, вызываемое дугой аорты.

Гистология.Гистология.Гистология.Гистология.Гистология. Стенка пищевода состоит из 4 оболочек: слизистой, подслизис�
той, мышечной и адвентициальной.

СлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистая оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка представлена неороговевающим, многослойным плос�
ким эпителием, поддерживаемым соединительной тканью собственной
пластинки, пронизанной слоем гладких мышц (muscularis mucosae). Плос�
кий эпителий состоит из базального, среднего и поверхностного слоёв.
Базальный слой представлен базофильными клетками, способными к де�
лению и пополнению клеточной популяции более поверхностных слоёв.
Граница эпителиального пласта с собственной пластинкой неровная из�за
выпячиваний сосочков последней в эпителий. В базальном слое эпителия
можно найти интраэпителиальные меланоциты и аргирофильные клетки.
Слизистая оболочка пищевода содержит также клетки лимфоидной ткани,
прежде всего интерэпителиальные лимфоциты, представленные цитоток�
сическими Т�клетками, а также клетки Лангерханса (макрофаги). В соб�

* Автор раздела «Заболевания пищевода» — И.А. Морозов.
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ственной пластинке слизистой оболочки обнаружи�
ваются Т�хелперы и B�лимфоциты.

Muscularis mucosae состоит из ГМК, которые отде�
ляют собственную пластинку слизистой оболочки
от подслизистой основы. Подслизистая основа
состоит из волокнистых элементов соединитель�
ной ткани. В ней располагаются вырабатывающие
муцин пищеводные железы, лимфоидные фолли�
кулы, сосудистая сеть и майсснеровское нервное
сплетение.

Поперечнополосатые волокна мышцы глоточно�
го жома и крикофарингеальной мышцы накла�
дываются и переплетаются с мышечной оболоч�
кой шейного отдела пищевода на уровне 5–6�го
шейных позвонков. Это соответствует уровню
физиологического верхнего пищеводного сфин�
ктера.

МышечнаяМышечнаяМышечнаяМышечнаяМышечная оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка пищевода состоит из 2 слоёв: внут�
реннего кольцевого и наружного продольного. Пер�
вый сантиметр проксимального пищевода состоит
только из поперечнополосатых мышечных волокон.
Следующие 6–8 см содержат поперечнополосатые и
гладкие мышцы. Вся остальная часть мышечной обо�
лочки образована только гладкими мышцами. Ниже
диафрагмы внутренний круговой слой становится
полукруглым. В нём обнаруживаются косо располо�
женные волокна желудочного типа, переходящие сюда
с большой кривизны желудка. Между внутренним и
наружным слоями мышечной оболочки располагает�
ся ауэрбаховское нервное сплетение.

АдвентициальнаяАдвентициальнаяАдвентициальнаяАдвентициальнаяАдвентициальная оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка состоит из соединительной
ткани с сетями нервного сплетения, сосудистых
структур и эластических волокон. В области груд�
ной клетки пищевод покрыт средостенной плеврой,
а ниже — серозной оболочкой.

В стенке пищевода могут быть обнаружены островки
желудочной слизистой оболочки, сальные железы и
мелкие островки гиперпластических эпителиоцитов
с внутриядерным гликогеном (гликогеногенный акан�
тоз). Последние часто обнаруживаются при эзофагос�
копии в виде округлых белесоватых возвышенностей
диаметром несколько миллиметров.

ИннервацияИннервацияИннервацияИннервацияИннервация

•  Иннервация пищевода осуществляется главным об�
разом волокнами вагосимпатических нервных ство�
лов: шейная часть органа иннервируется возвратны�
ми нервами, грудная часть — главными стволами
блуждающих нервов. Оба сплетения имеют многочис�
ленные анастомозы друг с другом и с симпатически�
ми волокнами. Симпатические волокна пищевода
происходят из шейных и звёздчатого ганглиев, груд�
ных узлов пограничного ствола и от большого чрев�
ного нерва. Интрамуральный нервный аппарат пи�
щевода состоит из адвентициального, межмышечного
и подслизистого нервных сплетений. Пищевод явля�
ется рефлексогенной зоной. Чувствительные нервные
образования располагаются на всём его протяжении
и во всех слоях.

ФункцияФункцияФункцияФункцияФункция пищевода.пищевода.пищевода.пищевода.пищевода. В момент сложнорефлекторного
акта глотания проксимальная часть пищевода подтяги�
вается к зеву и воронкообразно расширяется, принимая
пищевой комок. Продвижение пищевого комка вдоль
пищевода осуществляется благодаря возникновению

перистальтической волны, распространяющейся от
глоточного до желудочного (кардиального) отверстий.
Её скорость зависит от характера и свойств пищи, функ�
ционального состояния нервно�мышечных образований
пищевода и центров, которым подконтрольна его мото�
рика. При наличии в пищеводе раздражителя (остатков
пищи или инородных тел) возникают вторичные волны
перистальтических сокращений, которым акт глотания
не предшествовал. Чаще всего они появляются в конеч�
ной трети пищевода и угасают в области кардии. Верхние
отделы пищевода менее чувствительны к действию раз�
дражителей.

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЁЁЁЁЁННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕ АНОМАЛИИАНОМАЛИИАНОМАЛИИАНОМАЛИИАНОМАЛИИ

•••••  ТТТТТрахеоэзофагеальныерахеоэзофагеальныерахеоэзофагеальныерахеоэзофагеальныерахеоэзофагеальные фистулыфистулыфистулыфистулыфистулы (свищисвищисвищисвищисвищи) иииии атрезииатрезииатрезииатрезииатрезии воз�
никают вследствие нарушения процессов удлинения
и разделения первичной кишечной трубки на трахею
и пищевод. Неполное слияние трахеоэзофагеальной
перегородки приводит к образованию фистулы. При
этом пищевод и трахея имеют общую стенку. Если
удлинение пищевода опережает клеточную пролифе�
рацию, вентральные и дорсальные клетки могут фор�
мировать ткань трахеи, что ведёт к развитию атрезии
пищевода (МКБ: Q39.0 Атрезия пищевода без свища,
Q39.1 Атрезия пищевода с трахеально�пищеводным
свищом, Q39.2 Врожденный трахеально�пищеводный
свищ без атрезии). Существует несколько видов атре�
зии: полное отсутствие пищевода, два изолированных
слепых или открытых мешка, а также различные ва�
рианты сочетания с одной или несколькими фисту�
лами (свищами). Клиническая картина зависит от вида
патологии, и диагноз можно установить вскоре после
рождения ребёнка. У детей с атрезией и дистальной
фистулой находят чрезмерное слюнотечение, присту�
пы кашля, цианоз, вторичную регургитацию желудоч�
ного содержимого, а также пневмонию.

•••••  ВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённый стенозстенозстенозстенозстеноз пищеводапищеводапищеводапищеводапищевода (МКБ: Q39.3 Врождён�
ные стеноз и стриктура пищевода) встречается у од�
ного из 25000 новорождённых. Эта аномалия разви�
вается чаще всего в результате нарушения процесса
разделения трахеи и пищевода. Врождённый стеноз
(в отличие от атрезии), если он неполный, часто не
диагностируется при рождении. Диагноз ставят го�
раздо позже, хотя клинические признаки в виде регур�
гитации, удлинения пищевого времени, дисфагии и
ущемления твёрдого пищевого комка у этих больных
наблюдаются с рождения.

•••••  ВрождённыеВрождённыеВрождённыеВрождённыеВрождённые дупликатуры,дупликатуры,дупликатуры,дупликатуры,дупликатуры, илиилиилиилиили удвоениеудвоениеудвоениеудвоениеудвоение пищеводапищеводапищеводапищеводапищевода (МКБ:
Q39.8 Другие врождённые аномалии пищевода) со�
ставляют около 15% всех дупликатур пищеваритель�
ного тракта. Они могут быть трубчатыми или кистоз�
ными. Возникают при нарушениях реканализации
пищевода. В результате может сформироваться изо�
лированная киста или, что гораздо реже, параллель�
ный трубчатый канал. Дупликатура может быть свя�
зана с другими врождёнными аномалиями. Как правило,
эти аномалии протекают бессимптомно или с дисфаги�
ей.

•••••  ВрождённаяВрождённаяВрождённаяВрождённаяВрождённая ахалазияахалазияахалазияахалазияахалазия пищеводапищеводапищеводапищеводапищевода (МКБ: K22.0 Ахалазия
кардиальной части) характеризуется недостаточнос�
тью перистальтики и отсутствием одновременного с
актом глотания расслабления нижнего сфинктера
пищевода, находящегося в состоянии гипертонуса.
Наличие семейных случаев данной патологии пред�
полагает генетические механизмы её развития. При�
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чиной ахалазии является уменьшение или полное отсут�
ствие нервных клеток, имеющих отношение к межмышеч�
ному сплетению, либо недоразвитие блуждающего нерва
или его моторного ядра в мозге. У большинства детей кли�
нические симптомы проявляются в возрасте старше 5 лет.
Ведущий симптом — дисфагия при приёме пищи. Часто на�
блюдаются: регургитация, медленный приём пищи, рвота
непереваренной пищей, приносящая быстрое облегчение,
недостаточная прибавка массы тела, боли за грудиной, ноч�
ной кашель и рецидивирующая пневмония из�за аспирации
содержимого пищевода.

•••••  ВрождённаяВрождённаяВрождённаяВрождённаяВрождённая недостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточность кардиикардиикардиикардиикардии (халазия пищево�
да; МКБ: Q39.8 Другие врождённые аномалии пище�
вода), как и предыдущее заболевание, возникает вслед�
ствие недоразвития нервно�мышечного аппарата
эзофагокардиального сфинктера, реже из�за выпрям�
ления эзофагофундального угла (Хиса). Клиническая
симптоматика обусловлена недостаточностью кардии,
приводящей к желудочно�пищеводному рефлюксу.
После кормления часто возникает рвота.

ДДДДДИВЕРТИКУЛИВЕРТИКУЛИВЕРТИКУЛИВЕРТИКУЛИВЕРТИКУЛ ПИЩЕВОДАПИЩЕВОДАПИЩЕВОДАПИЩЕВОДАПИЩЕВОДА

Дивертикул пищевода (МКБ: Q39.6 Диверти�
кул пищевода) — слепое ограниченное меш�
ковидное выпячивание его стенки, заполнен�
ное, как правило, остатками пищи.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация

•  Эта патология может быть врождённой или приоб�
ретённой. Врождённые дивертикулы развиваются
вследствие неполноценности мышечной оболочки
и соединительной ткани и формируются после рож�
дения (с началом приёма пищи). Приобрётенные
дивертикулы формируются либо после воспалитель�
ного процесса с развитием стриктуры или рубца,
либо после начала старения организма (из�за нару�
шения моторной функции или слабости соедини�
тельнотканного каркаса стенки органа).

•  Различают истинные дивертикулы, у которых стенка
состоит из всех слоёв пищевода, и ложные, в стенке
которых отсутствует мышечная оболочка.

ЛокализацияЛокализацияЛокализацияЛокализацияЛокализация

Шейный отдел пищевода — наиболее частая локализа�
ция дивертикулов (до 70%). Это грыжевое выпячива�
ние слизистой оболочки выше перстневидно�глоточ�
ной мышцы (в наиболее слабом участке задней стенки
пищевода) называется фаринго�эзофагеальным дивер�
тикулом Ценкера. Его возникновению способствует
повышение внутрипросветного давления во время гло�
тания, вследствие чего дивертикулы могут значитель�
но увеличиваться в размерах и накапливать большое
количество пищи. В стенке таких дивертикулов всегда
имеются признаки хронического воспаления. Клини�
чески фаринго�эзофагеальный дивертикул проявляет�
ся регургитацией пищи при отсутствии дисфагии. От�
мечаются изжога, кашель, неловкость при глотании,
повышенное слюноотделение, боли и неприятный за�
пах изо рта. Из осложнений можно назвать повторяю�
щиеся аспирационные пневмонии.

Дивертикулы в средней части пищевода (бифуркаци�
онные) или в наддиафрагмальной области (эпифре�
нальные) встречаются гораздо реже (20%).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный. Лишь при дивертикулах боль�
шого размера возникают осложнения в виде диверти�
кулита и перидивертикулита, вызываемых длительным
застоем пищевых масс. Воспаление в стенке диверти�
кула всегда носит признаки хронического с гипере�
мией, отёком, нейтрофильной, лимфоцитарной и
плазмоцитарной инфильтрацией, фиброзом.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ЭЗОФАГИТЭЗОФАГИТЭЗОФАГИТЭЗОФАГИТЭЗОФАГИТ

Острый эзофагит (МКБ: K20 Эзофагит) может
возникнуть непосредственно при действии па�
тологического агента (первичный) или быть ос�
ложнением других заболеваний (вторичный).
Чаще всего вторичными бывают эзофагиты при
инфекционных болезнях (дифтерии, скарлатине
и др.). Различают химические, термические, ме�
ханические, инфекционные (бактериальные, микоз�
ные и вирусные) и аллергические эзофагиты.

ХимическиеХимическиеХимическиеХимическиеХимические пораженияпораженияпораженияпораженияпоражения пищеводапищеводапищеводапищеводапищевода, вызванные приёмом
жидких щелочных и кислотных веществ, — наиболее
часто встречающаяся в клинике форма. Щёлочи, обыч�
но не имеющие запаха и вкуса, не вызывают немедлен�
ных болей и рвотного рефлекса и потому приводят к
более глубоким поражениям стенки пищевода в виде
влажного некроза и тромбоза сосудов. Кислоты вызы�
вают сильные боли и рвоту, приводя к немедленному
некрозу слизистой оболочки и подслизистой основы пи�
щевода. При этом образуется защитный струп, предот�
вращающий проникновение кислоты в более глубокие
слои. В зависимости от концентрации выпитого хими�
ческого агента различают 3 степени химического ожога:
I — с отёком и эритемой слизистой и подслизистой обо�
лочек; II — с вовлечением в патологический процесс
внутренних слоёв мышечной оболочки; III — с повреж�
дением всех оболочек стенки пищевода (вплоть до пер�
форации и проникновения химического агента в около�
пищеводную клетчатку и соседние органы).

МикозыМикозыМикозыМикозыМикозы. Среди инфекционных форм эзофагита наибо�
лее часто встречаются микозы пищевода. Наиболее рас�
пространённой формой грибковых поражений является
кандидамикозкандидамикозкандидамикозкандидамикозкандидамикоз. Причиной возникновения кандидозного
эзофагита чаще всего служит применение современных
антибиотиков широкого спектра действия, возникает он
у ослабленных больных с ВИЧ�инфекцией, после пере�
садки органов, а также у получающих химиотерапию
по поводу злокачественных новообразований. Диагноз
ставится легко при эзофагоскопии: по наличию мно�
жественных беловато�жёлтых налётов с периферичес�
кой гиперемией слизистой оболочки, а также по обна�
ружению множественных спор и нитей грибов при
микроскопии слизи или биоптата.

Патоморфология.Патоморфология.Патоморфология.Патоморфология.Патоморфология. Различают катаральный, фибринозный,
эрозивный, язвенный, флегмонозный, геморрагичес�
кий и гангренозный эзофагиты. При этом процесс (при
отсутствии активного лечения) носит стадийный ха�
рактер. Чаще наблюдаются сочетания признаков не�
скольких видов воспалительного процесса.

Катаральный эзофагит — наиболее распространённая
форма воспаления пищевода. Эндоскопически от�
чётливо видны гиперемия, отёк и гиперпродукция
слизи. При микроскопии: нарушения микроцирку�
ляции в виде межклеточного отёка и диапедеза в
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слизистой оболочке и подслизистой основе, незначи�
тельные повреждения эпителия и усиление его слущи�
вания.

Фибринозный эзофагит (чаще встречается в виде ослож�
нения при дифтерии и скарлатине) характеризуется
наличием мощного слоя фибрина на поверхности сли�
зистой оболочки. Тяжёлая форма фибринозного эзо�
фагита может привести к стриктуре пищевода.

Эрозивный эзофагит, как правило, является осложне�
нием катарального и развивается обычно при ин�
фекционных заболеваниях.

Язвенный эзофагит возникает при значительной глу�
бине некротического процесса и характеризуется
единичными или множественными дефектами всех
слоёв слизистой оболочки и подслизистой основы.
Присутствуют макроскопические и микроскопичес�
кие очаги кровоизлияний.

Флегмонозный эзофагит развивается при инфициро�
вании механических повреждений задней стенки
пищевода и быстро распространяется по слизистой
оболочке. Характеризуется появлением гноя в крае
дефекта слизистой оболочки, резким утолщением
стенки пищевода и сглаживанием складок. Микро�
скопически: мощная нейтрофильная инфильтрация
всех слоёв стенки пищевода и множественные диа�
педезные кровоизлияния.

Геморрагический эзофагит обычно сопровождает ин�
фекционные заболевания и характеризуется множе�
ственными кровоизлияниями во всех оболочках
пищевода.

Гангренозный (некротический) эзофагит встречается
при тяжёлом течении ряда инфекционных заболе�
ваний (корь, скарлатина, сыпной тиф). Макроско�
пически обнаруживаются гнойно�кровянистые на�
ложения на слизистой оболочке, множество покрытых
некротическими массами очагов и язвенные дефек�
ты с неровными краями. В запущенных случаях ос�
ложняется кровотечением, перфорацией и развити�
ем медиастинита.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы острого эзофагита зависят от формы воспале�
ния. За исключением катарального, все остальные
виды воспаления приводят к образованию рубцов и
стриктур.

ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÈÉ ÝÇÎÔÀÃÈÒ

Хронический эзофагит (МКБ: K20 Эзофагит) —
длительно текущее поражение пищевода, кото�
рое возникает при длительном раздражении его
слизистой оболочки алкоголем, курением, очень
горячей пищей, токсинами, желудочным содер�
жимым при его регургитации, а также при нару�
шении кровообращения или при хроническом
воспалении, сопутствующем некоторым инфек�
ционным заболеваниям (туберкулёз, сифилис).

РРРРРЕФЛЮКСЕФЛЮКСЕФЛЮКСЕФЛЮКСЕФЛЮКС�����ЭЗОФЭЗОФЭЗОФЭЗОФЭЗОФАГИТАГИТАГИТАГИТАГИТ

Особая форма хронического эзофагита — реф�
люкс�эзофагит (МКБ: K21.0 Гастроэзофагеаль�

ный рефлюкс с эзофагитом), который связан с
нарушением замыкательной функции нижнего
пищеводного сфинктера. Возникновению реф�
люкс�эзофагита способствует ослабление меха�
нических факторов, формирующих антирефлюк�
сный барьер — дистрофия мышечного аппарата
ножек диафрагмы и увеличение кардиально�пи�
щеводного угла Хиса. При недостаточности ниж�
него пищеводного сфинктера происходит заброс
желудочного содержимого в пищевод. Рефлюкс�
эзофагит может возникнуть при склеродермии
из�за атрофии мышц кардии, при язвенной бо�
лезни вследствие функциональной недостаточ�
ности кардии, при длительном нахождении в
пищеводе назогастрального зонда, после опера�
ций на дистальном отрезке пищевода, на диаф�
рагме, желудке и после ваготомии.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Характерны боли за грудиной,
изжога, иногда рвота, ночной кашель, а при тяжёлом
течении болезни — эрозии, язвы, рубцовые стрикту�
ры и укорочение пищевода. При эзофагоскопии в на�
чальном периоде заметны гиперемия и отёк слизис�
той оболочки. При развитии болезни отмечаются
эрозии и язвы, большое количество вязкой слизи.
Часто видны признаки акантоза в виде участков (бля�
шек) уплотнённого эпителия серовато�белого цвета,
выступающих над поверхностью слизистой оболоч�
ки.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. При микроскопическом исследовании
биоптата: дистрофические изменения эпителия с ат�
рофией железистого аппарата, уплотнение и гиперп�
лазия базального слоя эпителиоцитов. В слизистой
оболочке заметно удлинение сосочков. Лимфоцитар�
ная инфильтрация не превышает средней степени
выраженности. Более заметна эозинофильная и ней�
трофильная инфильтрация. В подслизистой и мы�
шечной оболочках часто отмечается фиброз.

Рефлюкс�эзофагит всегда сопровождается эрозиями
и язвами. Их наличие и размеры, наблюдаемые эн�
доскопически, легли в основу международной Лос–
Анджелесской классификации. В соответствии с ней
выделяют 4 степени поражения:

ААААА — дефекты слизистой оболочки пищевода в
пределах её складок, и каждый не более 5 мм;

ВВВВВ — по крайней мере один дефект размером боль�
ше 5 мм, но в пределах одной складки слизис�
той оболочки и не захватывает пространство
между двумя складками;

ССССС — дефекты поверхности, которые захватывают
слизистую оболочку между вершинами складок,
но не по всей окружности пищевода.

DDDDD — выраженные дефекты слизистой оболочки,
занимающие почти 75% окружности пищевода.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы. Наиболее частый исход рефлюкс�эзофагита
— возникновение стриктуры пищевода разной сте�
пени выраженности. Язвенные кровотечения сопро�
вождаются постгеморрагической анемией, а впослед�
ствии образованием рубцов. Реже наблюдаются
аспирация и аспирационная пневмония, ларингос�
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пазм. Малигнизация при рефлюкс�эзофагите проис�
ходит в 7–11% случаев, но она наблюдается, как пра�
вило, при пищеводе Берретта, который относят к исхо�
дам хронического эзофагита и считают предраковым
состоянием.

ПППППИЩЕВОДИЩЕВОДИЩЕВОДИЩЕВОДИЩЕВОД БББББЕРРЕТТЕРРЕТТЕРРЕТТЕРРЕТТЕРРЕТТААААА

Пищеводом Берретта (МКБ: K22 Другие болезни пи�
щевода) называют циркулярное замещение много�
слойного плоского эпителия дистальной части пище�
вода однослойным цилиндрическим эпителием
желудочного или/и кишечного типа. Частота адено�
карцином при наличии пищевода Берретта в 30 раз
(по некоторым данным, в 125 раз) выше, чем в общей
популяции. Вследствие этого пищевод Берретта
считают предраковым состоянием.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Причиной возникновения пищевода Беррет�
та служит рефлюкс желудочного содержимого. Длина
пищевода Берретта должна составлять не менее 3 см
(1% взрослой популяции). Однако он чаще наблюда�
ется в более коротком сегменте пищевода (от 8 до
20% взрослых).

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. При гистологическом исследовании био�
псийного материала на месте многослойного плоско�
го эпителия находят элементы трёх видов желёз: одни
сходны с фундальными, другие с кардиальными, тре�
тьи с кишечными. Эти железы расположены мозаич�
но, и преобладание того или иного вида связывают с
химическим составом рефлюксата. В последние годы
кишечный эпителий в пищеводе Берретта получил на�
звание «специализированного призматического эпите�
лия», и именно его связывают с возможностью злока�
чественной трансформации и относят к предраковым
изменениям. Наличие бокаловидных клеток является
несомненным признаком кишечной метаплазии. Но при
дифференциально�диагностическом анализе следует об�
ращать внимание преимущественно на «небокаловид�
ные» клетки, наличие которых свидетельствует о не�
полной (толстокишечной) метаплазии. Такая метаплазия
относится к предраковым изменениям.

ÃÐÛÆÀ ÏÈÙÅÂÎÄÍÎÃÎ ÎÒÂÅÐÑÒÈß
ÄÈÀÔÐÀÃÌÛ

Грыжа пищеводного отверстия диафрагмы (МКБ:
Q40.1 Врождённая грыжа пищеводного отверстия
диафрагмы) — выход желудка через расширен�
ное пищеводное отверстие диафрагмы в груд�
ную полость. Такие грыжи часто не распознают�
ся в течение жизни и случайно обнаруживаются
при рентгенологическом или эндоскопическом
обследовании. Распространённость их очень ве�
лика. Механизмы возникновения грыж — трак�
ционный (укорочение пищевода по каким�либо
причинам) и пульсионный (слабость соединитель�
ной ткани, возрастная инволюция). Чаще гаст�
роэнтеролог встречается с пульсионной грыжей
у больных язвенной болезнью двенадцатиперст�
ной кишки и синдромом запора.

ТТТТТипыипыипыипыипы грыжгрыжгрыжгрыжгрыж. Выделяют 2 типа грыж: скользящую (акси�
альную) и параэзофагеальную.

Скользящая грыжа — расширенное пищеводное отвер�
стие диафрагмы и слабость циркулярной соединитель�
ной ткани, позволяющие даже при незначительном
колебании внутрибрюшного давления подниматься и
опускаться кардиальному отделу желудка относитель�
но диафрагмы. Течение, как правило, бессимптом�
ное, и только в некоторых случаях скользящая грыжа
приводит к рефлюкс�эзофагиту.

Параэзофагеальная грыжа характеризуется выпячива�
нием дна желудка выше диафрагмы (рядом с пище�
водом) через дефект соединительнотканной мемб�
раны, которая ограничивает пищеводное отверстие.
Грыжа прогрессивно увеличивается, отверстие ста�
новится шире. В запущенных случаях значительная
часть желудка может оказаться в грудной клетке.
Параэзофагеальные грыжи опасны возможностью
ущемления желудка в грыжевых воротах.

Клинические симптомы: боль, изжога, отрыжка, дисфа�
гия, редко кровотечение. В случае больших параэзо�
фагеальных грыж — затруднение дыхания.

ÎÏÓÕÎËÈ ÏÈÙÅÂÎÄÀ

Опухоли пищевода подразделяют на доброка�
чественные и злокачественные, эпителиальные
и мезенхимальные.

ДДДДДОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Доброкачественные опухоли пищевода (МКБ:
D13.0 Доброкачественное новообразование
пищевода) представлены, как правило, мезен�
химальными опухолями; эпителиальные встре�
чаются реже.

ЛейомиомаЛейомиомаЛейомиомаЛейомиомаЛейомиома пищеводапищеводапищеводапищеводапищевода — наиболее часто встречающаяся доб�
рокачественная опухоль пищевода. Лейомиомы состав�
ляют 2/3 доброкачественных опухолей пищевода. Они
развиваются в мышечной оболочке пищевода и не вов�
лекают в процесс слизистую оболочку. Страдают в ос�
новном мужчины средних лет и пожилые. Лейомиомы
часто протекают бессимптомно и обнаруживаются слу�
чайно на вскрытии или при проведении рентгенографии
или эзофагоскопии по другому поводу. Если лейомиомы
достигают размеров 5 см и более, у пациентов возникает
дисфагия. Биопсия противопоказана из�за возможного
повреждения слизистой оболочки, что в дальнейшем ос�
ложняет оперативное лечение. Локализуются в нижних
отделах пищевода. Развиваются внутристеночно, покры�
ты слизистой оболочкой, имеют один узел, редко два
или три. На разрезе опухоль серо�белая, часто с участка�
ми кальциноза. Слизистая оболочка над опухолью не
изменена. Микроскопия. При гистологическом исследо�
вании гладкомышечная опухоль состоит из переплете�
ния веретенообразных клеток с миофибриллами. Диф�
ференциация между доброкачественной и злокачественной
опухолями трудна и основывается на размере опухоли,
числе митозов, степени ядерного полиморфизма и мест�
ной инфильтрации.

ЛипомыЛипомыЛипомыЛипомыЛипомы, фибролипомыфибролипомыфибролипомыфибролипомыфибролипомы иииии миксофибромымиксофибромымиксофибромымиксофибромымиксофибромы — доброкаче�
ственные опухоли, растущие в просвет пищевода. По
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строению они не отличаются от аналогичных опухолей
другой локализации. Клиническая симптоматика ана�
логична другим интраэзофагеальным поражениям: на�
блюдаются дисфагия, изредка отрыжка и похудание.

ДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественные эпителиальныеэпителиальныеэпителиальныеэпителиальныеэпителиальные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли пищеводапищеводапищеводапищеводапищевода
представлены преимущественно плоскоклеточными
папилломами. Это редкое заболевание. Папилломы
могут быть единичными и множественными. Возник�
новение их связывают с инфицированием вирусом
папилломы. Течение бессимптомное, опухоль не ма�
лигнизируется.

ЗЗЗЗЗЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ ПИЩЕВОДАПИЩЕВОДАПИЩЕВОДАПИЩЕВОДАПИЩЕВОДА

Среди злокачественных опухолей пищевода (МКБ:
C15 Злокачественное новообразование пищевода,
D00.1 Карцинома in situ пищевода) наибольшее зна�
чение имеет рак пищевода.

РакРакРакРакРак пищеводапищеводапищеводапищеводапищевода составляет до 5% всех злокачественных опу�
холей. У мужчин рак пищевода встречается в 2 раза
чаще, чем у женщин. Около половины случаев рака
находят в средней трети пищевода, остальные поровну
в нижней и верхней третях. Происходит из эпителия
слизистой оболочки, выводных и секреторных отделов
слизистых желёз пищевода или эктопированных в пи�
щевод желёз желудка, а также при неполной (кишеч�
ной) метаплазии при пищеводе Берретта.

ПредрасполагающиеПредрасполагающиеПредрасполагающиеПредрасполагающиеПредрасполагающие факторыфакторыфакторыфакторыфакторы развития рака пищево�
да: хроническое раздражение слизистой оболочки
горячей грубой пищей, алкоголем, курением, хро�
ническое воспаление и язвы, анатомические изме�
нения (эктопия цилиндрического эпителия и желу�
дочных желёз, дивертикулы, грыжи диафрагмы), а
также алиментарные факторы (большое количество
нитрозаминов, плесневых грибов, дефицит витами�
нов А, С и группы В). С морфологической точки
зрения в качестве предраковых изменений наиболь�
шее значение имеют метаплазия и дисплазия эпите�
лия слизистой оболочки.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая симптоматикасимптоматикасимптоматикасимптоматикасимптоматика при раке пищевода имеет не�
специфический характер. Раньше других симптомов
появляется дисфагия, которая при уменьшении диа�
метра пищевода на 30–50% вызывает болезненность
при глотании, дисфонию. К этому моменту большин�
ство опухолей уже неоперабельны.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически опухоли подразделяют на экзофит�
ные (полипообразные и язвенные) и эндофитные.
Большие экзофитные раки обтурируют просвет пи�
щевода. Эндофитный рак постепенно суживает пи�
щевод. Различают кольцевидный плотный рак с цир�
кулярной формой роста, сосочковый (узловой,
ворсинчатый, бородавчатый) с экзофитной формой
роста и изъязвлённый (чаще эндофитный) рак. Коль�
цевидный плотный рак имеет вид плотного опухо�
левидного образования, циркулярно охватывающе�
го стенку пищевода и вызывающего сужение его
просвета (клинически проявляется дисфагией). При
распаде опухоли проходимость пищевода может вос�
станавливаться. Сосочковый рак имеет вид гриба
на толстой ножке с неровной поверхностью, легко
распадается и изъязвляется. Изъязвлённый рак  —
овальной формы язва с неровными утолщёнными
краями.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически раки пищевода подразделяют на кар�
циному in situ, плоскоклеточный рак, аденокарцино�
му, железисто�плоскоклеточный, железисто�кистоз�
ный, мукоэпидермальный и недифференцированный.
Наиболее часто встречается плоскоклеточный рак.
Большинство представляет хорошо дифференцирован�
ный плоскоклеточный рак разной степени кератини�
зации. Встречается малодифференцированный рак из
веретенообразных клеток.

За пределами пищевода рак прорастает в корни лёгких,
аорту, позвоночник, трахею, бронхи, образуя пище�
водно�трахеальные и пищеводно�бронхиальные сви�
щи, вызывая медиастинит, плеврит, перикардит, кро�
вотечения из крупных сосудов.

МетастазыМетастазыМетастазыМетастазыМетастазы. Метастазирует рак пищевода преимуще�
ственно лимфогенно. Характерно раннее метаста�
зирование в средостение, клеточные пространства
шеи, надключичные области и лимфатические узлы
верхнего отдела малого сальника. Кроме того, на�
блюдаются «перескакивающие» метастазы в отда�
лённые лимфатические узлы. Гематогенные мета�
стазы чаще всего бывают в печень, лёгкие, костную
систему и головной мозг.

АденокарциномаАденокарциномаАденокарциномаАденокарциномаАденокарцинома. На втором месте по частоте находится
аденокарцинома, чаще всего развивающаяся у паци�
ентов с пищеводом Берретта. Редкие опухоли пище�
вода — мукоэпидермоидная карцинома и аденокис�
тозная карцинома. Аденокарцинома составляет
приблизительно 1/3 злокачественных новообразова�
ний пищевода. В последние годы отмечено резкое
увеличение частоты аденокарцином пищевода. Как
правило, эта опухоль развивается из эпителиоцитов
при неполной метаплазии эпителия пищевода. Реже
аденокарциномы переходят из кардиального отдела
желудка в пищевод. Признаки заболевания такие же,
как и при плоскоклеточном раке пищевода. Пятилет�
няя выживаемость около 20%.

ЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественные неэпителиальныенеэпителиальныенеэпителиальныенеэпителиальныенеэпителиальные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли пищеводапищеводапищеводапищеводапищевода —
редкая группа новообразований, она составляет 1–1,5%
всех злокачественных опухолей. К ней относятся лейо�
миосаркомы, карциносаркомы, рабдосаркомы, мелано�
мы. Наиболее часто встречается лейомиосаркома.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения вызывают прорастание в соседние органы
(трахея, плевра, средостение, желудок), в результате
чего образуются свищи и развиваются перикардит,
аспирационная пневмония, абсцесс и гангрена лёг�
кого, эмпиема плевры и медиастинит. Кроме того,
рано появляется кахексия.

ИсходИсходИсходИсходИсход при злокачественных новообразованиях пище�
вода неблагоприятный.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÆÅËÓÄÊÀ*

Анатомия.Анатомия.Анатомия.Анатомия.Анатомия. Длина желудка взрослого мужчины
составляет 15–18 см; в поперечнике 12–14 см;
толщина стенки около 2–3 мм; объём до 3 л.
Размер и форма желудка изменчивы, зависят
от возраста, конституции, положения в брюш�
ной полости и степени наполнения.

* Автор раздела «Заболевания желудка» — И.А. Морозов.
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Относительно номенклатуры отделов желудка единого
мнения нет. Рентгенологи, хирурги, анатомы, гистологи
и физиологи руководствуются своими классификация�
ми. По функциональным признакам желудок разделён
на две части: меньшую дистальную (щелочная реакция
секрета, продуцирует незначительное количество изо�
меров пепсина и слизь) и большую проксимальную (резко
кислая реакция секрета, содержащего соляную кислоту,
пепсин и слизь). Анатомы желудок подразделяют на
кардиальную и пилорическую части. Кардиальная скла�
дывается из собственно кардиальной области, дна (сво�
да) и тела, а пилорическая — из привратника и пилори�
ческого канала. Гистологи выделяют три зоны:
кардиальный отдел; тело и дно; пилорический отдел.

ÃÈÑÒÎËÎÃÈß

В стенке желудка различают слизистую (tunica
mucosa), подслизистую (t. submucosa), наружную
мышечную (t. muscularis externa) и серозную (t.
serosa) оболочки. В составе слизистой оболочки
выделяют эпителий, собственную пластинку
(lamina propria) и мышечную пластинку (l.
muscularis mucosaе). Три внешние оболочки раз�
ных отделов желудка схожи между собой, и толь�
ко слизистая оболочка имеет структурные и фун�
кциональные отличия.

КровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжение желудка обеспечивают артерии, от�
ходящие от чревного ствола. Они образуют сплетение
в подслизистой основе, откуда артериальные микро�
сосуды проникают в слизистую оболочку. От них пер�
пендикулярно поверхности отходят капилляры, под�
нимаются до эпителиальной выстилки и образуют сеть,
окружающую железы.

ИннервацияИннервацияИннервацияИннервацияИннервация желудка осуществляется экстрамуральны�
ми (блуждающие, чревные, диафрагмальные) нерва�
ми и интрамуральной нервной системой. Парасимпа�
тическая иннервация обеспечивается посредством
блуждающих нервов, содержащих преганглионарные
волокна. Симпатическая иннервация осуществляется
волокнами, идущими в составе вагосимпатических ство�
лов блуждающих нервов и волокнами чревных нервов,
достигающих желудка в составе брыжеечных нервов.
Интрамуральная система представлена 3 сплетения�
ми: подслизистым (майсснерово), межмышечным
(ауэрбахово) и подсерозным (воробьёвское).

ФункцииФункцииФункцииФункцииФункции желудкажелудкажелудкажелудкажелудка состоят в продолжении механичес�
кой переработки пищи, начатой в ротовой полости,
начального гидролиза пищевых полимеров, переме�
шивании нутриентов с компонентами желудочного
сока и эвакуации образовавшегося полужидкого химу�
са в двенадцатиперстную кишку. Все эти функции ре�
ализуются за счёт сокращений мышечной оболочки и
секреции желудочного сока. Последний имеет слож�
ный и необычный состав органических и неоргани�
ческих компонентов. Он чётко соответствует количе�
ству и качеству пищи. При этом секреторная активность
координирована с моторикой. В сутки у человека при
обычном пищевом режиме выделяется 2–2,5 л сока.
Основным неорганическим компонентом желудочно�
го сока является соляная кислота. Кислотность со�
держимого желудка натощак низкая (рН 6,0 и выше).
Она резко возрастает после приёма пищи и при стиму�

ляции секреции (рН 1,5). Для оценки секреции HCl
важно знать не только рН, но и количество и интен�
сивность её секреции. Основным энзиматическим ком�
понентом сока является пепсин, который образуется
при активации в кислой среде пепсиногена. Две его
изоформы имеют различный оптимум действия при
рН 1,5–2 и при 3,2–3,5. Помимо пепсина, в соке име�
ются небольшие количества других протеолитических
ферментов. Желудок выполняет и ряд непищевари�
тельных функций. Этот орган обладает выраженной
экскреторной способностью и является участником
водно�солевого обмена. Кроме того, в желудке синте�
зируется и секретируется антианемический фактор
Касла.

ЖЖЖЖЖЕЛЕЗЫЕЛЕЗЫЕЛЕЗЫЕЛЕЗЫЕЛЕЗЫ ЖЕЛУДКАЖЕЛУДКАЖЕЛУДКАЖЕЛУДКАЖЕЛУДКА

•••••  КардиальныеКардиальныеКардиальныеКардиальныеКардиальные железыжелезыжелезыжелезыжелезы относятся к простым трубча�
тым, с разветвлёнными концевыми отделами. Протя�
жённость этого отдела у человека от 0,5 см до 4 см.
Железы короткие, расположены редко. В них выде�
ляют вставочные и концевые отделы. Эпителий вста�
вочных отделов состоит из промежуточных и обкла�
дочных клеток, а концевых — из мукоидных,
обкладочных и эндокринных.

На границе кардиального отдела с фундальным рас�
положена первая интермедиарная зона (0,5–1,5 см).
Здесь железы приобретают трубчатую форму, коли�
чество их увеличивается. В эпителии концевых отде�
лов появляются вначале единичные главные клет�
ки, а затем их группы. Возрастает число париетальных
клеток.

•••••  ГГГГГлавныелавныелавныелавныелавные железыжелезыжелезыжелезыжелезы (фундальные, собственно желудоч�
ные) занимают в желудке наибольшее пространство,
но в области малой кривизны располагаются на узком
участке, имеющем вид дорожки. Они относятся к про�
стым неразветвлённым или слабо разветвлённым труб�
чатым железам. Просветы желёз узкие (30–50 мкм),
длина различна и зависит от топографических и воз�
растных особенностей. В среднем у здорового чело�
века длина колеблется в пределах 0,6–0,8 мм. В узкие
и глубокие желудочные ямки открываются, как пра�
вило, две железы, в которых различают шейку, тело и
концевой отдел (дно). Шейка желёз, являющаяся гер�
минативной зоной, помимо промежуточных и единич�
ных париетальных клеток, содержит стволовые клет�
ки, дающие начало всем другим клеточным элементам
железы. Тело состоит из немногочисленных слизис�
тых клеток, главных, эндокринных и большого числа
париетальных клеток. Основную массу концевых от�
делов составляют главные клетки. Здесь же располо�
жены и другие клетки на разной стадии инволюции и
распада, поскольку именно в дне желёз происходит
завершение жизненного цикла железистого эпителия,
его деградация с развитием признаков жировой дист�
рофии и гибель по апоптозному механизму.

Вторая интермедиарная зона (1,5–2 см) соответствует
преддверию привратника. Количество и размер же�
лёз в этой зоне уменьшаются. В нижних отделах же�
лёз много мукоидных и мало главных клеток.

•••••  ПилорическиеПилорическиеПилорическиеПилорическиеПилорические железыжелезыжелезыжелезыжелезы занимают область привратни�
ка шириной 4,5–5,5 см, но на малой кривизне они
простираются дальше, чем на большой. В направле�
нии к двенадцатиперстной кишке количество желёз
нарастает. Желудочные ямки крупные и глубокие, в
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них открывается несколько желёз. Вставочные отде�
лы выстланы мукоидными элементами, секреция ко�
торых незначительна, а митотическая активность ве�
лика. Концевые отделы пилорических желёз
образованы мукоидными, редкими обкладочными и
эндокринными клетками.

ТТТТТИПЫИПЫИПЫИПЫИПЫ КЛЕТКЛЕТКЛЕТКЛЕТКЛЕТОКОКОКОКОК ЖЕЛУЖЕЛУЖЕЛУЖЕЛУЖЕЛУДКАДКАДКАДКАДКА

•••••  СлизистыеСлизистыеСлизистыеСлизистыеСлизистые клеткиклеткиклеткиклеткиклетки. Внутренняя поверхность желудка
покрыта однослойным высокопризматическим повер�
хностным эпителием, непрерывно выделяющим сли�
зистый (мукоидный) секрет. Секрет даёт ШИК�поло�
жительную реакцию вследствие содержания в нём
нейтральных гликопротеинов с 1,2�гликолевыми груп�
пами, имеющими «пассивную» защитную функцию.
Кислые гликопротеины в секрете желудка не обнару�
живаются. В состав желудочного сока и поверхност�
ной слизи входят сиало� и сульфогликопротеиды,
имеющие «активные» защитные свойства. Они могут
непосредственно инактивировать пепсин, снижая его
протеолитическую активность в отношении эпителия,
а также образовывать резистентные к пепсину комп�
лексы. Слизистый секрет поверхностного и шеечного
эпителия образует на поверхности защитный гидро�
фобный слой слизи толщиной 0,5–1,5 мм, обладаю�
щий свойствами геля. Гидрофобность слизи обеспечи�
вают поверхностно�активные фосфолипиды, синтез
которых регулируют Пг.

Слизистые клетки шейки желёз (добавочные, или
шеечные, мукоциты) так же, как и поверхностные,
располагаются во всех отделах слизистой оболочки.
В их названии отражена локализация клеток. Апи�
кальная часть цитоплазмы заполнена секретом, со�
держащим нейтральные гликопротеины, а при ги�
персекреции соляной кислоты — и сиаломуцины.
Обнаружен в них и пепсиноген, основным источни�
ком которого являются главные клетки.

•••••  ГГГГГлавныелавныелавныелавныелавные клеткиклеткиклеткиклеткиклетки расположены в средней и базальной
части фундальных желёз и занимают около 25% кле�
точной массы слизистой оболочки. Основные функ�
ции — синтез и секреция пепсиногена. Клетки имеют
трапециевидную форму с базально расположенным
ядром. Отличительной особенностью главных клеток
является хорошо развитая шероховатая эндоплазма�
тическая сеть, ответственная за синтез белка «на экс�
порт». Надъядерная зона занята большим количеством
зимогенных секреторных гранул. В них содержатся
фракции пепсиногена, небольшое количество липазы
и прохимозина. В отличие от панкреатической, желу�
дочная липаза стабильна и активна в кислой среде.
Химозин обладает специфической протеолитической
активностью в отношении пептидов казеина.

•••••  ПариетальныеПариетальныеПариетальныеПариетальныеПариетальные клеткиклеткиклеткиклеткиклетки занимают значительную часть
перешейка и средней части главных желёз. На их долю
приходится 40% клеточной массы желёз. Форма кле�
ток трапециевидная с широким основанием и распо�
ложенным базально ядром. Выполнение основной
функции париетальных клеток (секреция соляной кис�
лоты) требует огромных затрат энергии. Для этого у
париетальной клетки имеется хорошо развитый мито�
хондриальный аппарат, который занимает 35–45%
площади среза цитоплазмы. В париетальных клетках
существует комплекс секреторных мембран, распре�
делённый по компартментам: тубуловезикулам, сек�

реторным канальцам с микроворсинками, двухконтур�
ным складкам латеральной и базальной плазмолем�
мы. В процессе секреторного цикла секреторные мем�
браны циклически перемещаются из одного
компартмента в другой, обеспечивая их многократное
использование и объясняя необыкновенно длитель�
ную жизнь (более 1 года) париетальных клеток. Тубу�
ловезикулы образуются при отпочковывании от скла�
док базальной плазмолеммы, захватывая
сорбированные на ней ионы хлора. В процессе подго�
товки к секреции тубуловезикулы продвигаются к внут�
риклеточным секреторным канальцам и (проходя че�
рез митохондриальное сито) принимают внутрь себя
при помощи Н+,К+�АТФазы ионы водорода. После
поступления стимула к секреции тубуловезикулы сли�
ваются с мембраной внутриклеточных канальцев и
изливают в их просвет соляную кислоту. После этого
образовавшийся на микроворсинках канальцев избы�
ток секреторных мембран начинает перемещаться че�
рез латеральную плазмолемму на базальные складки,
и цикл возобновляется. Наряду с соляной кислотой
париетальные клетки секретируют и внутренний фак�
тор Касла, с отсутствием которого связано развитие
пернициозной анемии.

•••••  ЭндокринныеЭндокринныеЭндокринныеЭндокринныеЭндокринные клеткиклеткиклеткиклеткиклетки. Функцию слизистой оболочки
желудка регулируют многие нервные и гуморальные
механизмы. Важную роль при этом играет местная (ав�
тономная) эндокринная система, в которую входит
большая группа клеток, вырабатывающих пептиды и
биогенные амины. Эти клетки могут быть открытого
и закрытого типов. Апикальная часть клеток откры�
того типа достигает поверхности слизистой оболочки
и покрыта длинными немногочисленными микровор�
синками, играющими функцию рецептора, восприни�
мающего химические воздействия и изменения рН
желудочного содержимого. Характерный признак всех
эндокринных клеток — наличие в базальной части
секреторных гранул, по форме, размерам и содержи�
мому которых эти клетки удаётся классифицировать.
Гормоны и амины, содержащиеся в гранулах, секрети�
руются в собственную пластинку и в кровь, а также
доставляются к соседним клеткам (паракринная сек�
реция). Большинство эндокринных клеток располо�
жено в эпителии желёз, но могут обнаруживаться и в
собственной пластинке.

В желудке идентифицировано 10 видов эндокринных
клеток. В фундальном отделе наиболее частый вид
эндокриноцитов — энтерохромаффиноподобные
(ECL) клетки. Они составляют 35% всех эндокри�
ноцитов. D�клетки и EC�клетки — по 25%; осталь�
ные 15% приходятся на клетки А, AL, Р и Х. В ант�
ральном отделе к ним прибавляются
гастринпродуцирующие G�клетки и РР�клетки.

Наибольшее значение в регуляции функций желудка
имеют эндокриноциты ECL, G и D. ECL�клетки
вырабатывают гистамин, G — гастрин и D — сома�
тостатин. Наличие клеток, вырабатывающих разно�
направленного эффекта гормоны, требует обязатель�
ной комплексной оценки эндокриноцитов при
морфологическом исследовании. Так, гиперплазия и
гиперфункция G�клеток может никак не отразиться
на секреции HCl, если она сопровождается анало�
гичными изменениями D�клеток. В то же время на�
рушение соотношения между этими клетками мо�
жет сказаться на секреции HCl.
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•••••  КлеткиКлеткиКлеткиКлеткиКлетки, инфильинфильинфильинфильинфильтрирующиетрирующиетрирующиетрирующиетрирующие слизистуюслизистуюслизистуюслизистуюслизистую оболочкуоболочкуоболочкуоболочкуоболочку.
Среди инфильтративных элементов слизистой обо�
лочки наибольшее значение имеют клетки лимфоид�
ной ткани, являющиеся морфологическим субстра�
том иммунной системы. В лимфоидной ткани желудка
различают: межэпителиальные лимфоциты, инфиль�
трирующие эпителиальный пласт; лимфоциты и плаз�
матические клетки, инфильтрирующие собственную
пластинку. В норме количество межэпителиальных
лимфоцитов составляет 5–6 на 100 поверхностных
эпителиоцитов. Большинство межэпителиальных лим�
фоцитов относится к Т�клеткам, они являются пре�
имущественно Т�супрессорами/цитолитическими
клетками. Т�хелперов/индуцеров среди них очень
мало. В инфильтрате собственной пластинки преоб�
ладают плазматические клетки; их втрое больше чем
лимфоцитов. Среди лимфоцитов Т�клетки (преиму�
щественно Т�хелперы) встречаются чаще, чем B�клет�
ки. В плазматических клетках иммуноморфологичес�
ки можно обнаружить все классы Ig, но почти 80% из
них синтезируют IgA. Помимо упомянутых клеточ�
ных элементов, в слизистой оболочке всегда присут�
ствуют тучные клетки и макрофаги. Последние при�
нимают участие в обеспечении неспецифической
резистентности, а также в процессинге Аг.

ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÅ ÀÍÎÌÀËÈÈ

К врождённым аномалиям желудка относятся из�
менения формы (желудок в виде рога, песочных
часов), дивертикулы, стеноз привратника.

•••••  ВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённый стенозстенозстенозстенозстеноз привратникапривратникапривратникапривратникапривратника (пилоростеноз;
МКБ: Q40.0 Врождённый гипертрофический пило�
ростеноз) — утолщение и уплотнение привратника за
счёт гипертрофии циркулярной мышечной оболоч�
ки, что приводит к затруднению эвакуации химуса из
желудка. Встречается примерно в 3–4 случаях на 1000
родов (у мальчиков в 4 раза чаще, чем у девочек).
Клинически: рвота «фонтаном», дегидратация, запо�
ры и плохая прибавка массы тела, приводящая к ге�
модинамическим расстройствам. Преграда в приврат�
нике ведёт к расширению проксимальных отделов
желудка и истончению их стенки. Патоморфологи�
чески выявляется циркулярная гипертрофия мышеч�
ной оболочки. В мышечной оболочке наблюдаются
фиброз, гипертрофия. Расположение ГМК беспоря�
дочное.

•••••  ДивертикулДивертикулДивертикулДивертикулДивертикул желудкажелудкажелудкажелудкажелудка (МКБ: K31.4 Дивертикул же�
лудка, Q40.2 Другие уточнённые пороки развития же�
лудка) в 75% случаев встречают на задней стенке же�
лудка (обычно в 2 см от пищеводно�желудочного
соединения). Если нет воспаления, кровотечения или
перфорации, подобные врождённые поражения бес�
симптомны. Встречаются редко и обычно обнаружи�
ваются случайно при рентгенологическом исследо�
вании желудка. При воспалении дивертикула —
дивертикулите — клиническая картина напоминает
симптомы язвы желудка.

Ãàñòðèò
Гастрит — поражение слизистой оболочки желуд�
ка преимущественно воспалительного характера.
Гастриты принято разделять на острые и хрони�

ческие. «Гастрит» — понятие морфологическое,
и о наличии острого или хронического воспале�
ния в желудке можно говорить лишь тогда, когда
оно обнаружено при гистологическом исследо�
вании биоптата. Поэтому клиницист до морфо�
логической верификации воспаления вправе опе�
рировать только синдромологическим термином
«неязвенная диспепсия».

ÎÑÒÐÛÉ ÃÀÑÒÐÈÒ

МКБМКБМКБМКБМКБ: K29.0 Острый геморрагический гастрит,
K29.1 Другие острые гастриты.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенез.патогенез.патогенез.патогенез.патогенез. Причинами острого гас�
трита могут быть алиментарные факторы (недо�
брокачественная пища), химические раздражи�
тели (алкоголь; прижигающие вещества —
кислоты и щёлочи; денатурирующие — формаль�
дегид и тринитрофенол; ЛС (в первую очередь,
НПВС), инфекционные агенты (Helicobacter
pylori, стрептококки, стафилококки, сальмонел�
лы), а также расстройства кровообращения (при
шоке, стрессовых реакциях, тяжёлых заболевани�
ях).

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая симптоматикасимптоматикасимптоматикасимптоматикасимптоматика отсутствует у 30%
пациентов. У остальных наблюдаются диспепти�
ческие расстройства.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация острогоострогоострогоострогоострого гастритагастритагастритагастритагастрита. По локализа�
ции различают диффузный и очаговый гастрит
(фундальный, антральный, пилороантральный,
пилородуоденальный). По характеру воспаления
— катаральный, фибринозный, гнойный, некро�
тический.

Катаральный гастрит макроскопически характеризует�
ся утолщением слизистой оболочки, гиперемией, ги�
персекрецией слизи, иногда эрозиями. При гистоло�
гическом исследовании: дистрофия, некроз и
слущивание поверхностного эпителия, пропитывание
серозным или серозно�слизистым экссудатом, диа�
педезные кровоизлияния, отёк и гиперемия, инфиль�
трация нейтрофилами.

Фибринозный гастрит отличается тем, что на поверх�
ности утолщённой слизистой оболочки образуется
фибринозная плёнка серого или жёлто�коричневого
цвета. В зависимости от глубины некроза различают
крупозный (поверхностный) и дифтеритический (глу�
бокий) фибринозный гастрит.

Гнойный (флегмонозный) гастрит — редкая форма, ос�
ложняет травмы желудка, язвы и изъязвлённый рак.
Макроскопически характеризуется утолщением стен�
ки, сглаживанием и огрублением складок, фибриноз�
но�гнойными наложениями. Микроскопически: ги�
перемия сосудов слизистой и серозной оболочек,
диффузная нейтрофильная инфильтрация всех сло�
ёв, кровоизлияния в слизистой оболочке и её дест�
рукция.
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Некротический (коррозивный) гастрит — редкая фор�
ма, возникает при отравлениях химическими веще�
ствами, прижигающими слизистую. Некроз может
быть различной глубины (поверхностный или глубо�
кий), при отторжении некротических масс образуют�
ся эрозии и язвы.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения острого гастрита зависят
от формы и глубины поражения слизистой обо�
лочки. Катаральный гастрит обычно заканчива�
ется полным выздоровлением и восстановлени�
ем слизистой оболочки. При инфекции
Helicobacter pylori возможен переход в хроничес�
кий гастрит. Эрозивный и некротический гаст�
рит может дать профузное кровотечение, перфо�
рацию стенки желудка. При флегмонозном
гастрите возникают перигастрит, медиастинит,
гнойный плеврит, поддиафрагмальный абсцесс,
тромбофлебит крупных вен, абсцесс печени.

ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÈÉ ÃÀÑÒÐÈÒ

МКБМКБМКБМКБМКБ: K29.3 Хронический поверхностный гаст�
рит, K29.4 Хронический атрофический гастрит,
K29.5 Хронический гастрит неуточнённый.

Заболевание характеризуется хроническим вос�
палением слизистой оболочки желудка, наруше�
нием регенерации эпителия с морфо�функцио�
нальной его перестройкой, склонностью к
прогрессированию, развитием атрофии и секре�
торной недостаточности, лежащими в основе
расстройств пищеварения. Ведущим признаком
гастрита (наряду с воспалительными и дистро�
фическими процессами) является дисрегенера�
ция — нарушение клеточного обновления эпи�
телия желудка. Актуальность проблемы
хронического гастрита состоит в том, что рак же�
лудка не развивается из нормальной слизистой
оболочки желудка, а ему предшествует выражен�
ный хронический (чаще хеликобактер�ассоции�
рованный) гастрит. Хронический гастрит состав�
ляет 80–85% всех болезней желудка.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Хронический гастрит
вызывают длительно действующие экзо� и эндо�
генные факторы: инфекции (Helicobacter pylori),
химические (НПВС, алкоголь, аутоинтоксика�
ции), радиационные и термические поражения,
иммунологические факторы, нейроэндокринные
расстройства, регургитация дуоденального содер�
жимого (рефлюкс). Наиболее важным этиологи�
ческим агентом бактериального гастрита являет�
ся Helicobacter  pylori,  на долю которого
приходится 70–90%. Многочисленные исследо�
вания подтвердили этиологическую роль H. pylori
в развитии гастрита. При этом поражается пре�

имущественно антральный отдел. Возбудитель
располагается под слоем слизи, защищающей его
от бактерицидного действия соляной кислоты.
В желудок H. pylori попадает орально�оральным
или фекально�оральным путём; возможно также
заражение при инструментальных исследовани�
ях (фиброгастроскопия, желудочное и дуоденаль�
ное зондирование и др.). Течение всех видов хро�
нического гастрита прогрессирующее,
приводящее к развитию атрофии эпителия и же�
лёз. При этом атрофический процесс при ауто�
иммунном гастрите идёт с тела (дна) желудка, при
бактериальном гастрите — начинается в антраль�
ном отделе и постепенно распространяется на
другие отделы.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. С 1996 г. гастроэнтерологи
пользуются классификацией, которая опублико�
вана как «Модифицированная Сиднейская сис�
тема»: выделено 3 основные категории гастрита:
острый, хронический и особые формы. Хрони�
ческие гастриты подразделены на неатрофичес�
кие, атрофические и особые формы (табл. 12�1).
В категорию «особые формы» попали как мор�
фологические термины (лимфоцитарный, грану�
лематозный, эозинофильный), так и этиологи�
ческие (химический, радиационный,
инфекционный). Атрофические гастриты под�
разделяют на аутоиммунные и мультифокальные.

•••••  АААААутоиммунныйутоиммунныйутоиммунныйутоиммунныйутоиммунный гастритгастритгастритгастритгастрит клинически характеризуется
ахилией и макроцитарной гиперхромной анемией, а
морфологически — резко выраженной атрофией фун�
дальных желёз в сочетании с кишечной метаплазией.
Его частота 5–10%. Антральная слизистая оболочка,
как правило, не страдает; в ней наблюдаются лишь
картины поверхностного гастрита. Морфология: ха�
рактерным морфологическим признаком пилоричес�
ких желёз при аутоиммунном гастрите является ги�
перплазия G�клеток, проявляющаяся
гипергастринемией, а также других видов эндокрино�
цитов (ECL, P, D). Аутоиммунный механизм возник�
новения подтверждается наличием в крови больных
АТ к париетальным клеткам, внутреннему фактору и
к Н+,К+�АТФазе. В фундальном отделе отмечается
выраженная лимфоцитарная инфильтрация B�клет�
ками и Т�хелперами. В то же время резко снижается
количество IgA�плазмоцитов, но возрастает число IgG�
плазматических клеток.

В развитии первичных изменений при данном виде
гастрита определённую роль играет инфекция H.
pylori с особым антигенным профилем. Аутоиммун�
ный гастрит отличает ускоренное прогрессирова�
ние, особенно в стадиях тяжёлого поражения и у
больных старше 50 лет.

•••••  ХроническийХроническийХроническийХроническийХронический хеликобактерныйхеликобактерныйхеликобактерныйхеликобактерныйхеликобактерный гастритгастритгастритгастритгастрит — наиболее
часто встречающаяся форма гастрита (не менее 90%
случаев). Этиологическая роль H. pylori для хрони�
ческого гастрита доказана [96а]. Развивается при ин�
фицировании в детском и юношеском возрасте. Час�
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тота инфицирования взрослых не превышает 0,5% в
год. Инфицированность населения снижается при
улучшении социально�экономических и гигиеничес�
ких условий. Хронический хеликобактерный гастрит
считается обратимым процессом. При успешной эра�
дикации (уничтожении) H. pylori начинается восста�
новление нормальной структуры эпителиоцитов, через
4–6 нед исчезает нейтрофильная инфильтрация эпите�
лия и собственной пластинки, хотя лимфо� и плазмоци�
тарная инфильтрация собственной пластинки и число
лимфоидных фолликулов уменьшаются вдвое только
через полгода.

H. pylori — S�образная и жгутиковая грамотрицательная
бактерия (рис. 12�1 на вклейке) неинвазивного харак�
тера и с низкими иммуногенными свойствами. При
попадании в желудок бактерия всегда вызывает воспа�
лительную реакцию, но степень активности воспале�
ния зависит не только от штамма инфекта, степени
обсеменённости и его способности к адгезии на по�
верхностном эпителии, но и от фазы воспалительного
процесса. При постановке морфологического диагно�
за пользуются визуально�аналоговой шкалой [21а], в
соответствии с которой оценивают степень обсеменён�
ности слизистой оболочки H. pylori, степень нейтро�
фильной и лимфоцитарной инфильтрации, а также
стадии развития заболевания (по наличию атрофии в
фундальном и антральном отделах, а также по нали�
чию и выраженности кишечной метаплазии).

Среди многочисленных свойств H. pylori основным следует
признать способность бактерии к синтезу уреазы — фер�
мента, расщепляющего мочевину с образованием аммиака.
Именно уреаза обеспечивает способность к существова�
нию H. pylori в кислой среде желудка. Аммиак, окружаю�
щий бактерии, локально (в пристеночной слизи) сдвигает
рН в щелочную сторону и, вызывая «ложную» гипохлор�
гидрию, нарушает паракринную регуляцию секреции
соляной кислоты G�, ECL� и D�клетками. Несмотря
на гипергастринемию, продолжается стимуляция секре�
ции HCl, приводящая в дальнейшем к появлению высо�

кой базальной секреции и гиперацидному синдрому и со�
здающая условия для возникновения язвенной болезни.

•••••  ХимическийХимическийХимическийХимическийХимический (реактивныйреактивныйреактивныйреактивныйреактивный) гастритгастритгастритгастритгастрит. Наиболее частыми
причинами химического гастрита являются рефлюкс
жёлчи в желудок и применение НПВС.

РефлюксРефлюксРефлюксРефлюксРефлюкс�����гастритгастритгастритгастритгастрит является следствием моторных наруше�
ний желудка и двенадцатиперстной кишки. Он обус�
ловлен забросом содержимого тонкой кишки в желу�
док и характеризуется (кроме синдрома желудочной
диспепсии) явлениями рефлюкс�эзофагита, а также от�
рыжкой горечью, кислотой, постоянным горьким или
неприятным вкусом во рту, чувством полноты в же�
лудке. При этом происходит повреждение слизистой
оболочки желудка щелочными компонентами кишеч�
ного содержимого. Особенно это касается жёлчных
кислот, так как они растворяют липидные мембраны
клеток. Истинный рефлюкс�гастрит развивается у боль�
ных с резецированным желудком, после всех органо�
сохраняющих операций с ваготомией и наложением
гастроэнтероанастомоза. Морфологическая картина при
этом стереотипна и выражается фовеолярной гипер�
плазией, отёком и пролиферацией ГМК в слизистой
оболочке на фоне весьма умеренного воспаления. Же�
лудочные валики высокие папилломатозные, иногда
деформированные или имеющие вид ворсинок. Ямки
могут быть извитыми, штопорообразными. Поверхно�
стный эпителий резко уплощён, базофилен и почти не
содержит слизи.

•••••  Гастрит,Гастрит,Гастрит,Гастрит,Гастрит, вызванныйвызванныйвызванныйвызванныйвызванный приёмомприёмомприёмомприёмомприёмом НПВСНПВСНПВСНПВСНПВС, по клинической
и морфологической картине аналогичен рефлюкс�
гастриту, но он развивается не у всех лиц, принима�
ющих НПВС. Отсутствие признаков НПВС�гастрита
(гиперплазии) у лиц, принимавших эти ЛС, наблю�
дается при инфицировании их желудка H. pylori. И
бактерии, и НПВС потенциально усиливают проли�
ферацию. Однако НПВС резко активизирует явления
апоптоза и задерживает развитие гиперплазии.

Òàáëèöà 12–1. Ìîäèôèöèðîâàííàÿ Ñèäíåéñêàÿ ñèñòåìà

Тип гастрита Синонимы Этиологические факторы
Неатрофический Поверхностный, диффузный антральный

хронический антральный, интерстициальный,
гиперсекреторный, тип В

H. pylori, другие факторы

Атрофический
Аутоиммунный Тип А, диффузный Аутоиммунный

Тела желудка, ассоциированный с
пернициозной анемией

Мультифокальный H. pylori, особенности питания, факторы
среды

Особые формы
Химический Реактивный рефлюкс-гастрит, тип С Химические раздражители, жёлчь, НПВС
Радиационный Лучевые поражения
Лимфоцитарный Вариоломорфный, ассоциированный с

целиакией
Идиопатический, иммунные механизмы,
глютен, H. pylori

Неинфекционный
гранулематозный

Изолированный гранулематоз Болезнь Крона, саркоидоз, гранулематоз
Вегенера, инородные тела, идиопатический

Эозинофильный Пищевая аллергия, другие аллергены Аллергический
Другие инфекционные Бактерии (кроме H. pylori), вирусы, грибы,

паразиты

инна
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•••••  ЛимфоцитарныйЛимфоцитарныйЛимфоцитарныйЛимфоцитарныйЛимфоцитарный («вариолоформныйвариолоформныйвариолоформныйвариолоформныйвариолоформный», «хроническийхроническийхроническийхроническийхронический
эрозивныйэрозивныйэрозивныйэрозивныйэрозивный») гастритгастритгастритгастритгастрит — недавно признанный вариант
хронического гастрита, для которого характерны изби�
рательная инфильтрация эпителия поверхности и ямок
слизистой оболочки зрелыми T�лимфоцитами (не ме�
нее 30 на 100 эпителиоцитов). В собственной плас�
тинке лимфоцитов сравнительно мало. Этиология
неизвестна, но лимфоцитарный инфильтрат подобен
таковому в тонкой кишке при целиакии и обнаружива�
ется у 45% больных глютеновой энтеропатией.

•••••  ЭозинофильныйЭозинофильныйЭозинофильныйЭозинофильныйЭозинофильный гастритгастритгастритгастритгастрит (МКБ: K52.8 Другие уточнён�
ные неинфекционные гастроэнтериты и колиты) яв�
ляется редкой болезнью, при которой эозинофиль�
ное воспаление охватывает все слои стенки желудка
или ограничено в одном слое. Возникают сливные
или отдельные эозинофильные инфильтраты в антраль�
ной части желудка и тонкого кишечника, вызываю�
щие утолщение стенки с последующей обструкцией
антрального отдела. Встречаются ПЯЛ, лимфоциты,
макрофаги. В крови наблюдают эозинофилию, высо�
кий уровень IgE, часто регистрируется у больных брон�
хиальной астмой. Эозинофильный гастрит, развиваю�
щийся у больных склеродермией, полимиозитом и
дерматомиозитом, отличается отсутствием у этих боль�
ных эозинофилии. В отличие от других гастритов, по�
верхностный и ямочный эпителий не повреждается,
а все патологические процессы (обильная инфильт�
рация эозинофилами и тучными клетками, дистро�
фия, фиброз) развиваются в глубоких слоях и мы�
шечной пластинке.

•••••  ГранулематозныйГранулематозныйГранулематозныйГранулематозныйГранулематозный гастритгастритгастритгастритгастрит (МКБ: K29.6 Другие гастри�
ты) — инфильтративное поражение с характерными
эпителиоидно�клеточными гранулёмами, иногда с ги�
гантскими многоядерными клетками. Гранулематоз�
ный гастрит и последующая обструкция выходного
отдела желудка могут развиться при болезни Крона,
саркоидозе, отравлении бериллием или в силу идио�
патических причин.

•••••  КоллагенозныйКоллагенозныйКоллагенозныйКоллагенозныйКоллагенозный гастритгастритгастритгастритгастрит (МКБ: K29.6 Другие гастриты)
был описан в 1989 г. Наиболее характерный признак —
отложения коллагена под поверхностным эпителием.
Фиброзные тяжи образованы сетью волокон толщиной
20–30 мкм. В поверхностном эпителии находят очаго�
вые повреждения мукоцитов, многорядность ядер, по�
вышенную лимфоцитарную инфильтрацию эпителиаль�
ного пласта. Этиология и патогенез неизвестны.
Предполагается участие иммунных механизмов, нару�
шающих функцию фибробластов в собственной плас�
тинке слизистой оболочки.

•••••  «ГипертрофическийГипертрофическийГипертрофическийГипертрофическийГипертрофический гастритгастритгастритгастритгастрит» (гипертрофическая гаст�
ропатия; МКБ: K29.6 Другие гастриты) бывает му�
козным, гландулярным или смешанным. Гипертро�
фическая гастропатия проявляется 4 клиническими
синдромами: «классической»  болезнью Менетрие,
синдромом Золлингера–Эллисона, гипертрофической
гиперсекреторной гастропатией (как с потерей белка,
так и без неё). Диагностировать с помощью прицель�
ной гастробиопсии трудно, поскольку биопсийные
щипцы не позволяют отсечь слизистую оболочку на
всю толщину, которая превышает 1,5 мм.

БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь МенетриеМенетриеМенетриеМенетриеМенетрие (гигантский гипертрофический га�
стрит) характеризуют снижение секреции соляной
кислоты, экссудация и потеря белка, периферичес�
кие отёки, похудание и боль в животе. Основной

морфологический признак — гигантские складки, на�
поминающие извилины головного мозга. При гисто�
логическом исследовании: резко утолщённая за счёт
удлинения ямок слизистая оболочка. Толщина её в
среднем 5,5 мм. Ямки выглядят извитыми, часто с рас�
ширенными просветами, заполненными слизью. Ямки
могут достигать основания слизистой оболочки. Эпи�
телий может быть уплощён, имеются признаки транс�
формации в кишечные эпителиоциты. Встречаются
участки полной кишечной метаплазии. У части боль�
ных полностью отсутствуют главные и париетальные
клетки. У ряда больных болезнь Менетрие может под�
вергаться обратному развитию, в том числе и под вли�
янием антисекреторных ЛС. При этом у детей восста�
навливается нормальная слизистая оболочка, а у
взрослых происходит трансформация в атрофический
гастрит.

СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром Золлингера–ЭллисонаЗоллингера–ЭллисонаЗоллингера–ЭллисонаЗоллингера–ЭллисонаЗоллингера–Эллисона характеризуется выра�
женной гиперсекрецией HCl и хронической «пептичес�
кой» язвой. Утолщение слизистой оболочки происхо�
дит вследствие гиперплазии париетальных клеток.
Желудочные ямки сохраняют обычный вид или не�
сколько укорочены. Париетальные клетки обнаружи�
ваются не только в главных, но и в кардиальных и
пилорических железах. Гиперплазия париетальных
клеток связана с гипергастринемией и усилением тро�
фического действия гастрина. Причиной гипергаст�
ринемии служит G�клеточная опухоль (гастринома),
располагающаяся обычно в поджелудочной железе.
Гиперсекреция служит причиной развития у большин�
ства таких больных хронических, длительно незажи�
вающих и рецидивирующих язв желудка и начально�
го отдела двенадцатиперстной кишки.

ГипертрофическаяГипертрофическаяГипертрофическаяГипертрофическаяГипертрофическая гиперсекреторнаягиперсекреторнаягиперсекреторнаягиперсекреторнаягиперсекреторная гастропатиягастропатиягастропатиягастропатиягастропатия. От�
мечают железистую гиперплазию и язвенную бо�
лезнь, но без гипергастринемии. Ямки и валики
имеют обычный вид. Морфологическая картина
напоминает синдром Золлингера–Эллисона, но без
выраженной гиперплазии париетальных клеток.
Гипертрофическая гиперсекреторная гастропатия с
потерей белка встречается крайне редко. При этом
находят фовеолярную гиперплазию, глубокие кис�
ты. Это заболевание занимает как бы промежуточ�
ное положение между болезнью Менетрие и синд�
ромом Золлингера–Эллисона.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления при всех типах гаст�
ритов немногочисленны. Они связаны с харак�
тером патологического процесса и выражают�
ся в основном диспепсическими явлениями. У
большинства больных диагноз хронического
гастрита ставят случайно или после появления
осложнений и проведения гастроскопическо�
го обследования.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Хронический поверхно�
стный гастрит протекает более благоприятно.
Атрофический и гипертрофический гастриты
в качестве осложнения дают полипы, язвы и
злокачественные новообразования. Развитие
рака желудка более характерно для хеликобак�
терного гастрита, а хронический атрофический
гастрит считают предраковым заболеванием.
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Язвенная болезнь желудка и двенадцатиперстной
кишки (МКБ: K25 Язва желудка, K26 Язва две�
надцатиперстной кишки) — гетерогенное хрони�
ческое заболевание со сложным патогенезом, хро�
ническим рецидивирующим течением, с
морфологическим эквивалентом в виде участков
деструкции слизистой и подслизистой оболочек
(длительно незаживающая, рецидивирующая язва
желудка или двенадцатиперстной кишки) с исхо�
дом в соединительнотканный рубец.

ЭЭЭЭЭПИДЕМИОЛПИДЕМИОЛПИДЕМИОЛПИДЕМИОЛПИДЕМИОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ,,,,, ЭТИОЛЭТИОЛЭТИОЛЭТИОЛЭТИОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ ИИИИИ ПАПАПАПАПАТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Язвенной болезнью страдает до 5% взрослого на�
селения (при массовых профилактических осмот�
рах язвы и рубцовые изменения стенки желудка и
двенадцатиперстной кишки обнаруживают у 10–
20% обследованных). У мужчин язвенная болезнь
развивается чаще, преимущественно в возрасте до
50 лет. Дуоденальные язвы преобладают над же�
лудочными в пропорции 3:1 (в молодом возрасте
10:1). В течение года около 80% страдающих дуо�
денальными язвами отмечают обострение забо�
левания, а у трети больных с язвой желудка по�
зднее развиваются язвы двенадцатиперстной
кишки. Наиболее частыми этиологическими фак�
торами язвенной болезни являются Helicobacter
pylori и НПВС.

•  Открытие Н. pylori впервые в истории изучения язвен�
ной болезни позволило говорить не только о её пато�
генезе, но и об этиологии [96б]. Помимо основного
свойства Н. pylori вызывать и обеспечивать персисти�
рование особого типа хронического гастрита, кото�
рый сейчас называется хеликобактерным, эти бакте�
рии обладают свойством непосредственно повреждать
эпителий слизистой оболочки желудка. Речь идёт
прежде всего о штаммах Н. pylori 1�го типа, обладаю�
щих фенотипами СаgА+ и VacA+ и, вследствие этого,
наибольшей цитолитической активностью. Оказалось,
что именно штаммы 1�го типа (особенно VacA sl) чаще
всего обнаруживают при язвенной болезни. Такие
штаммы выявляются у 91% больных язвенной болез�
нью и лишь у 48% больных с клинически выражен�
ным гастритом. Важно, что только у 10% больных яз�
венная болезнь выявляется с другими штаммами H.
pylori. Штаммы 1�го типа обладают наибольшими ви�
рулентностью, адгезией к клеткам поверхностного
эпителия и, следовательно, инициируют большую ин�
фильтрацию нейтрофилами слизистой оболочки и вы�
зывают большее повреждение. По всем этим показа�
телям они в четыре раза превосходят остальные
штаммы. Вакуолизация покровного эпителия, види�
мая иногда на полутонких срезах у больных язвенной
болезнью, является результатом инфицирования
штаммом H. pylori 1�го типа.

•  Иммуногенными свойствами обладает уреаза, проду�
цируемая H. pylori в большом количестве. Привлечён�

ные ею моноциты и лейкоциты, для которых одна из
СЕ фермента (Ure B) является сильным фактором хе�
мотаксиса, выделяют цитокины и продуцируют сво�
бодные радикалы, повреждающие эпителий. Помимо
этого, продукты гидролиза мочевины желудочного
сока, происходящего под действием уреазы, — ион
аммония, а также образующиеся из него монохлора�
мины являются высокотоксичными для эпителиоци�
тов. В самом эпителии реактивный кислород и миело�
пероксидаза активированных лейкоцитов вызывают
тяжёлые деструктивные изменения. Таким образом,
защитная реакция завершается суицидом.

•  H. pylori — микроорганизм не инвазивный и в соб�
ственную пластинку слизистой оболочки проникает
редко. Однако Аг его всасываются, что влечёт за со�
бой иммунную реакцию с инфильтрацией слизистой
оболочки иммунокомпетентными клетками, в том чис�
ле макрофагами, одна из функций которых — секре�
ция цитокинов, которые привлекают и стимулируют
нейтрофилы. Это также защитная реакция против мик�
роба, но разрушает она не H. pylori, а ткань. Активи�
рованные H. pylori лейкоциты повреждают эндотелий
мелких сосудов и тем самым вызывают нарушения
микроциркуляции и трофики слизистой оболочки. В
микрососудах слизистой оболочки желудка образуют�
ся агрегаты кровяных пластинок, а затем и обтуриру�
ющие пристеночные тромбы и даже эмболы. Связан�
ная с этим окклюзия микрососудов может
способствовать развитию повреждений слизистой обо�
лочки. Таким путём можно представить себе связь меж�
ду H. pylori и язвой желудка.

•  Развитие язвы двенадцатиперстной кишки происходит
сложнее по двум причинам. Первая — язва возникает
на слизистой оболочке кишки, которую H. pylori, в
силу своих особенностей, колонизировать не могут.
Вторая — при дуоденальной язве ведущее значение в
патогенезе имеет гиперсекреция HCl. Давно известно,
что под влиянием закисления слизистая оболочка две�
надцатиперстной кишки подвергается желудочной
метаплазии. H. pylori с током слизи из антрального
отдела желудка перемещаются в двенадцатиперстную
кишку, колонизируют метаплазированный эпителий,
а затем, как и в желудке, его повреждают.

•  Важнейшим достижением изучения роли Н. pylori в
патогенезе язвенной болезни следует признать обна�
ружение влияния бактерии на желудочную секрецию.
Если вначале Н. pylori представлялся как фактор, сни�
жающий защитные свойства слизистой оболочки и за
счёт этого участвующий в язвообразовании, то сейчас
ясно, что бактерия является ключевым элементом в
сложном каскаде нарушений секреторной функции
желудка. Можно считать доказанным, что после унич�
тожения Н. pylori у больных язвенной болезнью две�
надцатиперстной кишки содержание гастрина в кро�
ви и максимальная кислотная продукция достоверно
снижаются. Следует отметить, что, несмотря на вы�
раженное снижение базальной и стимулированной
кислотной продукции после эрадикации, ни в одном
из исследований не приведены значения, аналогич�
ные нормальным. Это можно объяснить тем, что вли�
яние H. pylori на регуляцию секреторного процесса не
только прямое (за счёт избыточного ощелачивания
антрального отдела вследствие гидролиза мочевины
уреазой, что приводит к гипергастринемии), но и опос�
редованное через хронический гастрит. Его обратное
развитие требует значительного времени. Кроме того,
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известно, что у больных язвенной болезнью увеличе�
на масса париетальных клеток и чувствительность их
рецепторов к гастрину резко повышена, и эти эффек�
ты не исчезают после эрадикации H. pylori.

•  Для развития язвенной болезни имеет значение и ряд
других факторов, которые могут иметь самостоятель�
ное значение в язвообразовании или оказывать моди�
фицирующее влияние, особенно при язвенной болез�
ни двенадцатиперстной кишки. Из этих факторов
можно упомянуть приём ЛС (аспирин и другие НПВС),
стрессы, табакокурение, приём алкоголя, генетичес�
кие факторы, т.е. те, которые могут не только сами
непосредственно воздействовать на слизистую обо�
лочку, но и влиять на секрецию соляной кислоты и
гастрина, на микроциркуляцию и трофику тканей же�
лудка.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически при язвенной болезни преобладаю�
щим симптомом у 75% больных является боль,
иногда вместе с тошнотой. При локализации яз�
венной болезни в двенадцатиперстной кишке ха�
рактерны ночные боли, прерывающие сон, или
голодные боли. Приём пищи улучшает состояние,
в то время как при язвах желудка после еды боль
усиливается.

ЛЛЛЛЛОКАЛИЗАЦИЯОКАЛИЗАЦИЯОКАЛИЗАЦИЯОКАЛИЗАЦИЯОКАЛИЗАЦИЯ ИИИИИ МОРФОГЕНЕЗМОРФОГЕНЕЗМОРФОГЕНЕЗМОРФОГЕНЕЗМОРФОГЕНЕЗ

Наиболее частая локализация язвы — малая кри�
визна в антральном или пилорическом отделе,
что объясняется анатомо�функциональными осо�
бенностями этих отделов, поскольку малая кри�
визна («пищевая дорожка») легко травмируется
грубыми комками пищи; её слизистая оболочка
выделяет наиболее активный сок, имеет множе�
ство рецепторов, но складки её ригидны и не мо�
гут прикрыть дефекты. Поэтому острые язвы пло�
хо эпителизируются и переходят в хронические.
Большинство язв возникает в теле желудка, в об�
ласти перехода тела желудка в антральный отдел.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически хронические язвы желудка бывают
одиночными и множественными, округлыми или
овальными, размером от нескольких миллиметров до
6 см, различных глубины и характера дна, с наличием
или отсутствием радиально сходящихся складок. Важ�
ное значение имеет характер краёв язвы. Они могут
быть плотными, валикообразно приподнятыми, омо�
золенными (каллёзная язва). Вследствие перисталь�
тики кардиальный край язвы подрыт, слизистая обыч�
но нависает над язвенным дефектом, пилорический
край имеет вид пологой террасы.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически в период ремиссии слизистая обо�
лочка краёв язвы утолщена, гиперплазирована, содер�
жит рубцовую ткань. Дно и края язвы содержат фиб�
розную ткань, сосуды которой склерозированы или
гиалинизированы, нервные элементы в состоянии де�
генерации и распада (изредка наблюдается разраста�
ние нервных волокон, напоминающее ампутацион�
ные невромы). Иногда дно язвы эпителизируется. В
период обострения слизистая оболочка краёв язвы не�
кротизирована (широкая зона фибриноидного некро�

за). Дно и края покрыты фибринозным экссудатом,
зону некроза отграничивает грануляционная ткань,
глубже располагается рубцовая ткань. Характерно
фибриноидное набухание стенок сосудов и соедини�
тельной ткани. При наступлении ремиссии некроти�
ческие и воспалительные процессы сменяются разра�
станием грануляционной ткани и созреванием её в
рубцовую ткань. Может наступить эпителизация.

Сходные процессы наблюдаются при язвенной
болезни двенадцатиперстной кишки. В 90% слу�
чаев она локализуется в луковице (бульбарная),
часто на передней или задней стенке; в 10% —
располагается ниже луковицы (постбульбарная).
Встречаются множественные язвы, располагаю�
щиеся напротив друг друга («целующиеся»).

Синдром Золлингера–Эллисона (МКБ: E16.8 Другие
уточнённые нарушения внутренней секреции подже�
лудочной железы) приводит к развитию тяжёлых язв
двенадцатиперстной кишки. Причина — опухоль из кле�
ток, вырабатывающих гастрин, что сопровождается ги�
персекрецией соляной кислоты и развитием пептичес�
ких язв. В 60% случаев опухоли злокачественные, чаще
поражают поджелудочную железу, реже — желудок, две�
надцатиперстную кишку. Размеры опухоли варьируют
от 2 мм до 20 см. Примерно в 75% случаев язвы распо�
ложены в луковице двенадцатиперстной кишки, в ос�
тальных случаях — в дистальной части двенадцатипер�
стной кишки или в тощей кишке, либо находят
множественную локализацию.

ИсходИсходИсходИсходИсход при своевременном и адекватном лечении
благоприятный. На месте зарубцевавшихся язв на�
ходят звёздчатые или линейные рубцы с эпите�
лизацией (свежие имеют красный цвет, старые —
серый или белый).

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения. Частые рецидивы дают осложнения,
нередко летальные. Кровотечение — наиболее ча�
стое и серьёзное осложнение (летальность дости�
гает 10%) — происходит у 20% больных за счёт
аррозии сосудов в периоде обострения. Перфо�
рация развивается в 4–10% всех случаев гастроду�
оденальных язв, чаще при язвах передней стенки
луковицы двенадцатиперстной кишки. При пер�
форации язвы развивается перитонит. Он может
быть ограниченным (при наличии спаек, прикры�
том прободении) или разлитым. Обструкция вы�
ходного отдела желудка (стеноз привратника или
двенадцатиперстной кишки) является достаточ�
но частым осложнением. В фазе обострения на�
рушения эвакуации могут быть преходящими.
Они обусловлены выраженной воспалительной
инфильтрацией луковицы двенадцатиперстной
кишки или пилорического канала. Органическое
поражение (рубцовый стеноз привратника) раз�
вивается примерно у 5–10% больных с язвой. При
неукротимой рвоте — обезвоживание, хлоргидро�
пеническая уремия (желудочная тетания). Руб�
цовое перерождение привратника приводит к его
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ригидности, несмыканию, что создаёт условия для
дуоденогастрального рефлюкса. Проникающая в
желудок жёлчь ощелачивает антрум, стимулирует
выброс гастрина и этим усиливает выработку со�
ляной кислоты и пепсина. Пенетрация — проник�
новение язвы за пределы желудка или кишки в
смежный орган — осложнение, как правило, дуо�
денальных язв задней стенки, пенетрирующих в
поджелудочную железу (с развитием панкреати�
та), печень, сальник, печёночно�дуоденальную
связку. Анемия развивается вследствие кровотече�
ния, воспаления или удаления желудка.

Îïóõîëè æåëóäêà
Опухоли желудка делятся на доброкачественные и
злокачественные, эпителиальные и неэпителиаль�
ные. Доброкачественные опухоли желудка (МКБ:
D13.1 Доброкачественное новообразование желуд�
ка) встречаются редко.

ÐÀÊ ÆÅËÓÄÊÀ

Наибольшее значение в онкопатологии желудка
(МКБ: С16 Злокачественное новообразование же�
лудка, D00.2 Карцинома in situ желудка) имеет рак
(карцинома) — злокачественная эпителиальная
опухоль. Ранее карциному считали наиболее час�
той формой среди всех опухолей. В настоящее вре�
мя заболеваемость снизилась. У мужчин рак же�
лудка выявляют в два раза чаще, обычно в возрасте
50–75 лет. Клинически рак желудка проявляет себя
только в поздние стадии (потеря веса, боль в эпи�
гастрии и анорексия у 70–80% больных). Чувство
быстрого насыщения, рвота, дисфагия (при лока�
лизации в кардиальном отделе).

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ ИИИИИ ПРЕДОПУХОЛЕВЫЕПРЕДОПУХОЛЕВЫЕПРЕДОПУХОЛЕВЫЕПРЕДОПУХОЛЕВЫЕПРЕДОПУХОЛЕВЫЕ ПРОЦЕССЫПРОЦЕССЫПРОЦЕССЫПРОЦЕССЫПРОЦЕССЫ

Установлена вполне определённая зависимость
между развитием рака желудка и инфицировани�
ем H. pylori. Отмечают повышение частоты кар�
циномы (диффузного типа) среди членов одной
семьи (на 20%), а также среди лиц с группой крови
А (генетический компонент). Определённое эти�
ологическое значение имеют дефицит витамина
С, консерванты и нитрозамины в пище.

Большое внимание придаётся связи хроническо�
го гастрита и рака желудка. Различают «предрако�
вые состояния» и «предраковые изменения» же�
лудка.

К предраковым состояниям относятся: хеликобактер�
ный хронический гастрит, пернициозная анемия, ат�
рофический гастрит, процессы в культе желудка пос�
ле гастрэктомии, особенно через 10–20 лет после
резекции по Бильрот II, полипы желудка (при адено�
матозных полипах более 2 см в диаметре частота ма�

лигнизации составляет 40%), аденомы, иммунодефи�
циты, особенно вариабельный неклассифицируемый
иммунодефицит (у трети больных может возникнуть
рак желудка), хроническая язва желудка и инфици�
рование H. pylori, болезнь Менетрие.

К предраковым изменениям относятся неполная ки�
шечная метаплазия, дисплазия.

КККККЛАЛАЛАЛАЛАССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯ,,,,, ПАПАПАПАПАТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

В классификациях рака желудка отражаются лока�
лизация, характер роста, макро� и микроскопичес�
кое строение.

•  По локализации различают: наиболее часто встречаю�
щийся — пилорический рак (50%) и рак малой кривиз�
ны и стенок (27%), значительно реже встречается кар�
диальныи рак (15%) и крайне редко — рак большой
кривизны, фундальный и тотальный (2–3%). В после�
дние годы отмечены значительное снижение частоты
так называемого дистального рака и резкий рост кар�
диального.

•  Характер роста может быть экзофитный экспансивный
(бляшковидный, полипозный, грибовидный, изъязв�
лённый, блюдцеобразный, язва�рак), эндофитный ин�
фильтрирующий (инфильтративно�язвенный, диффуз�
ный), смешанный. Различают также особые формы
роста: рак кишечного и диффузного типов.

•  По микроскопическому строению выделяют следую�
щие типы: аденокарцинома (папиллярная, тубулярная,
муцинозная), недифференцированный (солидный,
скиррозный, перстневидно�клеточный), плоскоклеточ�
ный, железисто�плоскоклеточный и неклассифициру�
емый.

Несмотря на современные методы диагностики,
рак обычно оперируют в выраженной форме, по�
этому пятилетняя послеоперационная выживае�
мость не превышает 20%. Поэтому так важна диаг�
ностика раннего рака, при котором пятилетняя
выживаемость составляет почти 90%. Понятие о
раннем раке не хронологическое, а топографичес�
кое — опухоль не прорастает в подслизистую ос�
нову.

Часто рак желудка прорастает в соседние органы:
рак пилорического отдела — в поджелудочную
железу, печень, жёлчные протоки и жёлчный пу�
зырь, малый сальник и сосуды (воротную и полую
вены); рак кардиального отдела — в пищевод, ди�
афрагму, плевру; фундальный рак — в селезёнку и
диафрагму; тотальный или большой кривизны —
в поперечную ободочную кишку и большой саль�
ник.

МетастазыМетастазыМетастазыМетастазыМетастазы рака желудка: лимфогенные, гематоген�
ные, имплантационные (контактные).

•  Раньше всего появляются метастазы в регионарные
лимфоузлы (на малой и большой кривизне).
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•  В отдалённые лимфоузлы рак желудка метастазирует
ортроградно (по току лимфы) — в лёгкие, брюшину и
ретроградно (против тока) — например, в левые над�
ключичные лимфоузлы (вирховские метастазы), в
лимфоузлы параректальной клетчатки (шницлеров�
ские метастазы) и крукенбергский рак яичников
(встречается у молодых женщин).

•  Гематогенные метастазы чаще всего поражают печень,
лёгкие, поджелудочную железу, кости, почки, надпо�
чечники.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Наиболее частые ослож�
нения при распаде опухоли — кровотечение, пер�
форация, воспаление (флегмона); при прораста�
нии в соседние органы — желтуха, портальная
гипертензия, асцит, кишечная непроходимость,
обсеменение плевры, геморрагический плеврит,
эмпиема плевры; при экзофитном росте — стеноз
(привратника или кардии), «желудочная тетания»,
кахексия, развитие которой связано также с ин�
токсикацией и пептическими нарушениями.

ДДДДДРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ ЖЕЛУДКАЖЕЛУДКАЖЕЛУДКАЖЕЛУДКАЖЕЛУДКА

ЛейомиомаЛейомиомаЛейомиомаЛейомиомаЛейомиома обычно протекает бессимптомно, хотя иног�
да в брюшной полости может пальпироваться опухоле�
видное образование. Редко лейомиомы могут ослож�
няться кровотечением. Они растут в подслизистую
основу и имеют хорошо выраженную капсулу. К эпите�
лиальным доброкачественным опухолям относятся
также аденомы, которые могут быть папиллярными,
тубулярными и папиллотубулярными.

РедкиеРедкиеРедкиеРедкиеРедкие злокачественныезлокачественныезлокачественныезлокачественныезлокачественные новообразованияновообразованияновообразованияновообразованияновообразования желудка —
злокачественная лейомиома, фибросаркомы и метаста�
тические карциномы (из карцином МЖ, лёгкого, мела�
номы) — составляют не более 1–2% всех злокачествен�
ных опухолей данной локализации. Их необходимо
морфологически дифференцировать от первичной кар�
циномы.

МальтомыМальтомыМальтомыМальтомыМальтомы. Подавляющее большинство лимфом желуд�
ка происходит из лимфоидной ткани, ассоциирован�
ной со слизистой оболочкой (mucosa�associated
lymphoid tissue — MALT). В связи с этим для обозначе�
ния неходжкенской лимфомы стали использовать тер�
мины «MALT�лимфома» или «мальтома». Этиологи�
ческим фактором возникновения и развития является
инфекция H. pylori. Её этиологическая роль доказана
не только экспериментальным подтверждением, но и
регрессией опухоли у человека, происходящей после ус�
пешной эрадикации инфекта. Непосредственной при�
чиной этих опухолей являются хромосомные мутации,
нарушающие структуру генов, регулирующих проли�
ферацию и апоптоз MALT. В подавляющем большин�
стве случаев эти мутации инициированы H. pylori.

Согласно современной классификации, выделяют «маль�
тому низкой степени злокачественности» и «мальтому
высокой степени злокачественности». Последняя явля�
ется дальнейшим этапом развития менее злокачествен�
ной.

Мальтома низкой степени злокачественности представ�
ляет собой диффузную инфильтрацию собственной пла�
стинки слизистой оболочки желудка центроцитоподоб�

ными клетками или малыми лимфоцитами с примесью
иммунобластов и плазматических клеток, дифференци�
рованных из опухолевых клеток того же клона, и нали�
чием лимфоэпителиальных повреждений и реактивных
внутриопухолевых лимфоидных фолликулов. При этом
инфильтрат редко распространяется за мышечную пла�
стинку слизистой оболочки. Упомянутые лимфоэпите�
лиальные повреждения (комплексы) являются патогно�
моничным признаком низкой степени злокачественности
и представляют собой картины разрушения желудочных
желёз опухолевыми лимфоцитами. В препарате такой лим�
фомы можно видеть все стадии этого процесса.

При мальтоме высокой степени злокачественности опу�
холевый инфильтрат очень плотный, распространяющий�
ся за мышечную пластинку, состоит преимущественно из
крупных бластов разной степени дифференцированнос�
ти. Желудочные железы практически отсутствуют; лим�
фоэпителиальные клетки встречаются реже, поскольку
все железы уже уничтожены опухолью, и их можно найти
только по краю опухолевого поля или в участках компо�
нента низкой степени злокачественности. Характерно,
что в обоих случаях покровный эпителий повреждается
крайне редко.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз для мальтом низкой степени злокачественнос�
ти в случае своевременной диагностики и использования
адекватного антихеликобактерного лечения благоприят�
ный. Вместе с тем описаны случаи реинфекции H. pylori
и развитие в очень короткие сроки рецидива мальтомы.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÒÎÍÊÎÉ
ÊÈØÊÈ*

Основной функцией тонкой кишки является пе�
реваривание и всасывание пищевых субстратов. По�
мимо этого, она выполняет метаболическую, сек�
реторную, транспортно�эвакуаторную,
депонирующую, гормональную и защитную фун�
кции.

Анатомия.Анатомия.Анатомия.Анатомия.Анатомия. Тонкая кишка — длинная трубка (у че�
ловека превышает длину тела в 4–5 раз). В началь�
ном отделе её поперечник около 48 мм, в месте
впадения в толстую кишку — 27 мм. Анатомичес�
ки тонкая кишка подразделяется на двенадцати�
перстную (duodenum, 25–30 см), тощую (jejunum,
40% длины всей тонкой кишки) и подвздошную
(ileum, остальные 60% длины).

СлизьСлизьСлизьСлизьСлизь. Вся внутренняя поверхность слизистой обо�
лочки тонкой кишки покрыта слоем слизи. Её основ�
ным структурным компонентом являются гликоп�
ротеины (муцины), секретируемые бокаловидными
клетками. Помимо этого, слой слизи содержит деск�
вамированные энтероциты, солюбилизированные
ферменты щёточной каёмки, все классы секретор�
ных Ig, адсорбированные панкреатические фермен�
ты, бактерии резидентной микрофлоры. Помимо за�
щитной (механической, химической,
иммунологической) функции, слой слизи играет важ�
ную роль в пищеварительных процессах.

* Автор раздела «Заболевания тонкой кишки» — И.А. Морозов.
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СкладкиСкладкиСкладкиСкладкиСкладки. Слизистая оболочка образует спиральные
или циркулярные складки. Они наиболее высокие
(до 1–1,5 см) в двенадцатиперстной и в начальном
отделе тощей кишки; в аборальном направлении
высота их постепенно уменьшается и в средней и
дистальной третях подвздошной кишки они исче�
зают. За счёт складок поверхность слизистой обо�
лочки возрастает в 2–3 раза. В образовании скла�
док принимает участие и подслизистая основа.
Кроме того, циркулярное расположение складок
может способствовать перемешиванию химуса и за�
держке его в образующихся нишах.

ГГГГГИСТИСТИСТИСТИСТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

Стенки всех отделов состоят из одних и тех же
оболочек (изнутри кнаружи): слизистой с мы�
шечной пластинкой, подслизистой основы, мы�
шечной и серозной. Каждый отдел отличается
своими гистологическими особенностями, от�
ражающими их функциональное своеобразие.
На поверхности слизистой оболочки располо�
жено множество ворсинок.

ВорсинкиВорсинкиВорсинкиВорсинкиВорсинки. Форма ворсинок может быть пальцевид�
ной, листовидной или гребневидной. Эти формы от�
ражают варианты нормы. При гистологическом ис�
следовании видно, что ворсинки представлены
выпячиваниями собственной пластинки, покрыты�
ми столбчатым эпителием и бокаловидными клет�
ками. Высота ворсинок составляет в среднем 650–
750 мкм. Эти показатели колеблются от 120 мкм до
1500 мкм в зависимости от отдела: в двенадцатипер�
стной кишке они самые высокие, в подвздошной —
короткие. Ширина ворсинок составляет 110–300
мкм.

КаёмчатыеКаёмчатыеКаёмчатыеКаёмчатыеКаёмчатые клеткиклеткиклеткиклеткиклетки. Ворсинки покрыты однослойным
эпителием, 90% его клеток — энтероциты с исчер�
ченной (щёточной) каёмкой, образованной микро�
ворсинками. На поверхности каждого энтероцита
расположено 1500–3000 микроворсинок длиной до
1–1,5 мкм и шириной около 0,1–0,15 мкм, которые
увеличивают поверхность тонкой кишки в 30–40 раз
(до 200 м2). На микроворсинках имеется слой, обра�
зованный гликокаликсом. Его гликопротеиновые
нити представляют собой большие СЕ ферментов
мембранного пищеварения (карбогидразы, пептида�
зы и др.). Структура энтероцитов и стромы отлича�
ется в разных отделах ворсинок. Длина микровор�
синок и их количество достигают наибольших
значений в средней трети. Ядра у основания более
крупные, и строма здесь лучше развита, чем на вер�
шинах. В то же время капилляров больше на верши�
нах, шире здесь и лимфатические сосуды.

БокаловидныеБокаловидныеБокаловидныеБокаловидныеБокаловидные клеткиклеткиклеткиклеткиклетки. Среди каёмчатых эпителиаль�
ных клеток располагаются бокаловидные клетки с
тонким основанием и широким апикальным отде�
лом, который почти весь занимает круглая или оваль�
ная вакуоль с секретом. Бокаловидные клетки в
норме никогда не лежат группами, их всегда разде�
ляет каёмчатый эпителий. Секрет бокаловидных
клеток содержит сиаломуцины и небольшое коли�
чество сульфатированных гликозаминогликанов.

КриптыКриптыКриптыКриптыКрипты. Глубина крипт составляет 130–170 мкм, отно�
шение их к высоте ворсинок 1:3,5. В эпителии крипт не
видна щёточная каёмка, поскольку редкие микровор�
синки имеют высоту всего 0,3–0,5 мкм. В клетках крипт
значительно больше РНК, чем в энтероцитах ворси�
нок. Секреторные гранулы в бокаловидных клетках
крипт меньше, чем в бокаловидных клетках ворсинок.

КлеткиКлеткиКлеткиКлеткиКлетки ПанетаПанетаПанетаПанетаПанета. В основании крипт расположены еди�
ничные клетки Панета с крупными эозинофильными
гранулами в апикальной части. По своему виду и ульт�
раструктуре они напоминают ацинарные клетки под�
желудочной железы. В клетках Панета обнаружены
цинк, селен, а также лизоцим, дефензины, IgA, IgG,
что свидетельствует об их бактерицидной функции.
Иммуногистохимически в них были найдены анион�
ный и катионный трипсин, фосфолипаза А

2
, а также

ингибитор панкреатического трипсина. При этом пан�
креатические эндопротеазы панетовских клеток реа�
гируют на различные воздействия, так же как и в под�
желудочной железе.

М�клеткиМ�клеткиМ�клеткиМ�клеткиМ�клетки. Эпителиальные клетки, покрывающие участ�
ки кишки, занятые лимфоидными узелками (пейеро�
выми бляшками), отличаются по строению и функции
от других видов энтероцитов, хотя и сохраняют общие
принципы структурной организации. На апикальной
поверхности их расположены микроворсинки, но они
значительно короче и шире, чем микроворсинки аб�
сорбтивных энтероцитов и выглядят они как «микро�
поля», что и определило их название — М�клетки. М�
клетки находятся в тесном контакте с
инвагинирующими в их цитоплазму лимфоцитами, реже
макрофагами и плазматическими клетками. Эти клетки
захватывают и транспортируют Аг из просвета кишки к
лимфоидной ткани и осуществляют антигенную сти�
муляцию местной иммунной системы.

ЭндокринныеЭндокринныеЭндокринныеЭндокринныеЭндокринные клеткиклеткиклеткиклеткиклетки. Больше всего эндокринных кле�
ток содержится в двенадцатиперстной кишке, в або�
ральном направлении количество их уменьшается. Во
всех отделах кишечника почти с одинаковой частотой
находят ЕС�клетки. Это самая крупная популяция эн�
докринных клеток кишки. Также распределены и клет�
ки, содержащие вещество Р, но их значительно мень�
ше, чем ЕС�клеток. Второе место занимают
глицентиновые клетки. Их сравнительно мало в на�
чальных отделах и много в дистальных. Здесь же много
и нейротензиновых клеток. Большинство этих клеток
сосредоточено в криптах, секретиновые и нейротензи�
новые клетки — на ворсинках, мотилиновые и холеци�
стокининовые — равномерно распределены по вор�
синкам и криптам.

СобственнаяСобственнаяСобственнаяСобственнаяСобственная пластинкапластинкапластинкапластинкапластинка слизистой оболочки тонкой
кишки — типичная ретикулярная ткань, образованная
сетью ретикулиновых волокон, в которой расположе�
ны клеточные элементы. Здесь же лежат кровеносные
и лимфатические сосуды. В ворсинках ретикулярная
ткань почти такая же, как в лимфатических узлах и се�
лезёнке. Между криптами несколько больше коллаге�
новых волокон. Под эпителием располагаются фиб�
робластоподобные клетки.

ЛимфоидныеЛимфоидныеЛимфоидныеЛимфоидныеЛимфоидные клеткиклеткиклеткиклеткиклетки собственной пластинки тонкой
кишки выполняют важные иммунные функции, и преж�
де всего функции защиты. Представляется важным, что
в состав системы, обеспечивающей иммунную защиту,
помимо лимфоцитов и макрофагов, входит и эпите�
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лий. При этом не только лимфоциты могут воздейство�
вать на эпителий, но и эпителий может влиять на фун�
кцию лимфоцитов. Энтероциты способны стимулиро�
вать пролиферацию лимфоцитов, синтез АТ и выработку
лимфокинов.

ДвенадцатиперстнаяДвенадцатиперстнаяДвенадцатиперстнаяДвенадцатиперстнаяДвенадцатиперстная кишкакишкакишкакишкакишка. Основной и характерной
особенностью двенадцатиперстной кишки является на�
личие дуоденальных (бруннеровых) желёз, основная
масса которых расположена между привратником и
большим дуоденальным сосочком в подслизистой ос�
нове. Они представлены ветвящимися трубочками, от�
крывающимися в крипты. Железы имеют ацинарное
строение. Клетки их содержат нейтральные гликоп�
ротеины, пепсиногены, энтеропептидазу (энтерокина�
зу), пептидазу и амилазу, а также урогастрон, ингибиру�
ющий секрецию соляной кислоты. Слизь,
вырабатываемая бруннеровыми железами, участвует в
формировании слоя, защищающего поверхность две�
надцатиперстной кишки от повреждения кислым со�
держимым желудка и в запуске протеолитического кас�
када тонкой кишки.

Большой дуоденальный (фатеров) сосок расположен
примерно в 7 см от привратника. Поверхностный эпи�
телий соска резко отличается от энтероцитов отсут�
ствием щёточной каёмки. Этот эпителий сходен с
поверхностным эпителием желудка, в том числе и с
клетками в участках желудочной метаплазии двенад�
цатиперстной кишки. Однако в эпителии дуоденаль�
ного соска имеются сиаломуцины, которые не выяв�
ляются в желудке человека. В слизистой оболочке
дуоденального соска встречаются и бокаловидные
клетки.

ФФФФФУНКЦИИУНКЦИИУНКЦИИУНКЦИИУНКЦИИ ТТТТТОООООНКОЙНКОЙНКОЙНКОЙНКОЙ КИШКИКИШКИКИШКИКИШКИКИШКИ

Тонкая кишка выполняет метаболическую, секре�
торную, транспортно�эвакуаторную, депонирую�
щую, гормональную, иммунную и защитную фун�
кции. Все эти функции являются
второстепенными по отношению к её основным
функциям пищеварения и всасывания продуктов
гидролиза во внутреннюю среду организма.

ПищеварениеПищеварениеПищеварениеПищеварениеПищеварение ввввв тонкойтонкойтонкойтонкойтонкой кишкекишкекишкекишкекишке. В полость двенадцати�
перстной кишки изливается сок поджелудочной желе�
зы и жёлчь, резко меняющие рН желудочного химуса и
обеспечивающие вместе с кишечным секретом даль�
нейший и полный гидролиз питательных веществ (нут�
риентов) при участии всего спектра протеолитических,
амилолитических и липолитических ферментов. При
этом наиболее активно гидролиз осуществляется в на�
чальном отрезке тощей кишки. До 90% белка пищи
расщепляются до аминокислот и всасываются на 1�м
метре тонкой кишки. Гидролиз осуществляется в 3 то�
пографических зонах [179а]: в полости (гетерофазное
пищеварение), в пристеночном слое слизи (пристеноч�
ное) и в слое гликокаликса апикальной мембраны аб�
сорбтивных энтероцитов (мембранное). Завершаются
гидролитические процессы всасыванием мономерных
компонентов во внутреннюю среду организма.

ВсасываниеВсасываниеВсасываниеВсасываниеВсасывание ввввв тонкойтонкойтонкойтонкойтонкой кишкекишкекишкекишкекишке. Основная масса нутриен�
тов и ионов всасывается с помощью универсального
везикулярного механизма — эндоцитоза [147а]. Этому
механизму свойственны энергозависимость, конкурен�

тность и закрытость канала всасывания (эндоцитоз�
ных везикул) от цитоплазмы абсорбтивных энтероци�
тов. Этим объясняется неизменность гомеостатичес�
ких показателей цитоплазмы при активных
транспортных процессах. Эндоцитоз инициируется ад�
сорбцией на гликокаликсе нутриентов, подлежащих
всасыванию и осуществляется с помощью сложного
апикального сократительного комплекса (рис. 12�2), а
также сил полостного давления и капиллярных сил в
пространстве между микроворсинками. Образовавши�
еся эндоцитозные везикулы с помощью микротрубо�
чек переносятся к базолатеральной поверхности, и их
содержимое изливается экзоцитозом в межклеточное
пространство. В реализации всасывания участвуют зре�
лые энтероциты верхней и средней третей ворсинки,
имеющие доступ к гидролизованным нутриентам.

ÀÍÎÌÀËÈÈ ÐÀÇÂÈÒÈß

В тонкой кишке аномалии развития (МКБ: Q41
Врождённые отсутствие, атрезия и стеноз тонкого
кишечника) бывают редко. В двенадцатиперстной
кишке в области фатерова соска, а также в тощей и
подвздошной встречаются врождённые диверти�
кулы (единичные и множественные). Протекают
бессимптомно. Стенозы и атрезии бывают ещё
реже. Возникают из�за нарушения реканализации
или ишемии сегмента кишечника на ранних эта�
пах эмбриогенеза. Чаще наблюдаются в нисходя�
щей части дуоденум и в тощей кишке. Клиничес�
ки для них характерны рвота жёлчью сразу после
рождения, вздутие живота. При ранней диагнос�
тике и оперативном лечении прогноз благоприят�
ный.

ÎÑÒÐÛÉ ÝÍÒÅÐÈÒ

Изолированный острый энтерит (МКБ: A00–A09
Кишечные инфекции, A09 Диарея и гастроэнте�
рит предположительно инфекционного проис�
хождения, K50–K52 Неинфекционный энтерит и
колит) наблюдается сравнительно редко. В кли�
нической практике обычно встречается гастроэн�
терит или энтероколит (гастроэнтероколит) — ос�
трое воспалительное поражение желудка, тонкой
и толстой кишки одновременно. В России в тече�
ние последних лет заболеваемость острыми кишеч�
ными инфекциями остаётся на стабильно высо�
ком уровне, уступая лишь вирусным поражениям
респираторного тракта.

ЭЭЭЭЭТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ ИИИИИ ПАПАПАПАПАТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Острый гастроэнтерит или энтероколит чаще име�
ет инфекционную природу. К возбудителям отно�
сятся бактерии (шигеллы, сальмонеллы, иерси�
нии, кампилобактер, различные штаммы
кишечной палочки, стафилококки, стрептокок�
ки, протей, клебсиеллы, холерный вибрион,
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клостридии, цианобактерии), вирусы (ротавиру�
сы человека, вирусы типа норволк, аденовирусы
и др.), простейшие (лямблии, амёбы, криптос�
поридии, изоспоры), грибы.

•  Около 15% острых кишечных инфекций связано с
бактериями. В 60–70% случаев острый энтерит (гас�
троэнтероколит) вызывают вирусы, в первую очередь
— ротавирусы. Спектр возбудителей постоянно ме�
няется. Так, среди бактериальных инфекций заметно
возрос удельный вес кампилобактериоза. Наряду с по�
прежнему распространёнными и легко протекающими
эшерихиозами, вызываемыми известными серотипами
(энтеротоксигенный, энтеропатогенный и энтероинва�
зивный) кишечной палочки, появился очень тяжёлый
вариант — эшерихиоз с клинической картиной геморра�
гического энтероколита. Одним из главных возбудите�
лей у детей стал криптоспоридиоз — протозойная ин�
фекция с преимущественным поражением
терминального отдела подвздошной кишки. В течение
последних двух десятилетий в несколько раз увеличи�
лась частота кишечного кандидоза у новорождённых,
инфицированных интранатально. Действие микроорга�
низмов различно: одни повреждают кишечник благо�
даря способности продуцировать энтеротоксины и ци�
тотоксины, другие — путём инвазии, т.е. проникновения
в эпителиальные клетки.

•  Кроме инфекционной, острый энтерит может иметь ал�
лергическую природу, а также возникать в результате
отравления (грибами, зерном с примесью семян хлеб�
ных сорняков, проросшим картофелем, содержащим
соланин, ядрами косточковых плодов, содержащих си�
нильную кислоту, солями тяжёлых металлов, инсекти�
цидами, ЛС и др.). Помимо повреждающих факторов, в
развитии острого энтерита (особенно у детей) большую

роль играют нарушения защитных механизмов макро�
организма, каковыми являются рН желудочного сока,
достаточная двигательная и секреторная активность
тонкой кишки, нормальная микрофлора, секреторный
IgA и лизоцим, продукция местных IgA и IgM.

•  Основными звеньями патогенеза острого гастроэнтероко�
лита, возникшего в результате действия возбудителей или
токсических веществ, являются: усиление кишечной сек�
реции через активацию аденилатциклазной системы; по�
вышение проницаемости кишечной стенки и микроцир�
куляторные расстройства в ней; синтез медиаторов
воспаления; усиление моторики; нарушения всасывания;
разрушение и слущивание эпителиоцитов. При проникно�
вении в кровь экзо� и эндотоксинов из пищеварительного
тракта они, в первую очередь, действуют на нервную сис�
тему и сосуды.

МорфологическиМорфологическиМорфологическиМорфологическиМорфологически острый энтерит (энтероколит) мо�
жет проявляться катаральным, фибринозным, кру�
позным (дифтеритическим) или гнойным воспале�
нием. Наблюдаются также гиперплазия и
ретикуло�макрофагальная трансформация лимфати�
ческого аппарата кишки.

ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÈÉ ÄÓÎÄÅÍÈÒ

Хронический дуоденит (МКБ: K29.8 Дуоденит), как
и хронический гастрит, — термин морфологичес�
кий, и поэтому диагностика дуоденита возможна
только после морфологического исследования.
Хронический дуоденит характеризуется воспали�
тельной инфильтрацией слизистой оболочки и дис�
регенераторными изменениями в виде уплощения

Ðèñ. 12-2. Ñòðîåíèå àïèêàëüíîãî ñîêðàòèòåëüíîãî êîìïëåêñà è èíèöèàöèÿ îáðàçîâàíèÿ ýíäîöèòîçíûõ è ñåêðåòîðíûõ
ïóçûðüêîâ. ÒÂ 260/240 — β-ôîäðèí, 110K-CM — êàëüìîäóëèí.
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энтероцитов, укорочения ворсинок и углубления
крипт. Наиболее часто хронический дуоденит ло�
кализуется в начальной части двенадцатиперстной
кишки. Эту форму дуоденита можно обозначить тер�
мином «бульбит». Обычно такой «бульбит» — изо�
лированный, но даже при диффузном дуо�
дените отмечается выраженный орально�аборальный
градиент воспалительных и дисрегенераторных из�
менений.

МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ

•  Различают слабый (1�я степень), умеренный (2�я сте�
пень) и тяжёлый (3�я степень) дуоденит. Оценка сте�
пени выраженности дуоденита основывается на со�
стоянии ворсинок, поверхностного эпителия, крипт
и собственной пластинки. Как и хронический гаст�
рит, хронический дуоденит может быть активным и
неактивным. Признаки активности те же, что и при гас�
трите — инфильтрация собственной пластинки слизис�
той оболочки и эпителия нейтрофилами.

•  Рельеф слизистой оболочки заметно меняется: появля�
ется много укороченных ворсинок, листовидные и греб�
невидные ворсинки резко преобладают над пальцевид�
ными, складчатость их при этом меньше, чем в норме.
При атрофическом дуодените вместо ворсинок на по�
верхности слизистой оболочки располагаются валико�
образные утолщения с гладкой поверхностью, между
которыми видны широкие устья крипт.

•  Поверхностный эпителий обычно уплощается, стано�
вится более базофильным, с гиперхромными ядрами,
за счёт этого сглаживается имеющийся в норме гра�
диент между поверхностными и глубокими энтеро�
цитами. Щёточная каёмка становится менее чёткой.
Содержание межэпителиальных лимфоцитов обычно
увеличено. Крипты удлинены, митотическая актив�
ность их эпителия усилена. Ускоряется и время миг�
рации эпителиоцитов, что ведёт к появлению их не�
зрелых форм на ворсинках.

•  Собственная пластинка слизистой оболочки инфиль�
трирована плазматическими клетками, лимфоцитами,
встречаются также эозинофильные и нейтрофильные
лейкоциты. В инфильтрате преобладают IgА�плазма�
тические клетки. Установлена корреляция между ко�
личеством IgG� и IgA�клеток и отёком слизистой обо�
лочки, а также между IgG�клетками и наличием ПЯЛ
в эпителии крипт. Не исключено, что лейкоциты мо�
гут повреждать эпителий, что со временем может при�
вести к атрофии ворсинок. Это позволяет считать, что
в развитии дуоденита участвуют иммунные механиз�
мы. Последующее повреждение эпителия ведёт к же�
лудочной метаплазии и атрофии ворсинок.

•  ЖелудочнаЖелудочнаЖелудочнаЖелудочнаЖелудочнаяяяяя метаплазияметаплазияметаплазияметаплазияметаплазия. Одним из проявлений хрони�
ческого дуоденита является желудочная метаплазия.
Она проявляется замещением абсорбтивных и бока�
ловидных энтероцитов эпителием, идентичным по�
верхностному эпителию желудка, и этим отличается
от гетеротопии слизистой оболочки, при которой
имеются париетальные и главные клетки. Гетерото�
пия встречается значительно реже, чем метаплазия,
причём так же, как и желудочная метаплазия, встре�
чается на фоне гиперсекреции HCl. Желудочная гете�
ротопия часто сочетается с дуоденальной язвой. Желу�

дочную метаплазию обычно находят в начальном отде�
ле двенадцатиперстной кишки при выраженном дуоде�
ните. Встречается она и в тощей кишке, вблизи гастро�
энтероанастомоза у больных с пострезекционной
пептической язвой. Находят желудочную метаплазию и
у практически здоровых людей.

Желудочную метаплазию подразделяют на неполную,
касающуюся только поверхностного эпителия, и
полную, при которой образуются свойственные же�
лудку эндокринные клетки.

Возникновение желудочной метаплазии связывают с
действием гиперацидного желудочного сока. Её
можно рассматривать как проявление адаптации к
кислому желудочному содержимому, поступающе�
му в тонкую кишку, так как эпителий желудка эво�
люционно более приспособлен к выполнению про�
тективной функции, чем эпителий тонкой кишки.
Поэтому участки желудочной метаплазии, окружа�
ющие дуоденальную язву, ограничивают её, препят�
ствуя центробежному прогрессированию. В то же вре�
мя она представляет собой почву для колонизации H.
pylori, которые могут повреждать эпителий, ослаблять
действие защитного барьера и тем самым делать мета�
плазированные участки уязвимыми для переварива�
ния агрессивным желудочным соком.

•  При хроническом дуодените, особенно ассоциирован�
ном с язвой двенадцатиперстной кишки, нередко на�
блюдается гиперплазия бруннеровых желёз, которая
может быть диффузной или очаговой.

ËßÌÁËÈÎÇ

Лямблиоз (гиардиоз; МКБ: A07.1 Жиардиаз [лям�
блиоз]) — наиболее частое протозойное заболе�
вание тонкой кишки. Возбудитель — Giardia
lamblia описан ещё Левенгуком в 1681 г. Лямб�
лии рассматриваются в настоящее время как
комменсалы, хотя при массивном заражении они
нарушают функции тонкой кишки, особенно при
иммунодефицитах, гипогаммаглобулинемии и
нодулярной лимфоидной гиперплазии.

Оптимальный метод выявления лямблий — изучение
мазков–отпечатков из раздавленных биоптатов. Лям�
блии в дуоденальных аспиратах и в каловых массах
находят чаще, чем в срезах. В гистологических срезах
наиболее часто трофозоиты обнаруживаются в две�
надцатиперстной кишке (82,5%), в подвздошной их
находят в 12%, в тощей в 2%, в ободочной в 0,4%, и в
антральном отделе желудка в 8,7%. Длина лямблий в
гистологических препаратах 10–18 мкм, в них видны
два ядра, а при ЭМ — жгутики и присасывающие
диски. В таких участках возможны повреждения мик�
роворсинок.

Ещё недавно описывалась инвазия лямблиями слизистой
оболочки тонкой кишки, чем и объясняли их патоген�
ный эффект. Даже при выраженном обсеменении сли�
зистой оболочки находят лишь минимальную атрофию
ворсинок и незначительную лимфоплазмоцитарную
инфильтрацию с небольшой примесью эозинофилов. Не
исключено, что прямой контакт лямблий с энтероцита�
ми может оказывать определённый токсический эффект,
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который усугубляется захватом и деконъюгацией лям�
блиями жёлчных кислот.

ÊÈØÅ×ÍÀß ËÈÌÔÀÍÃÈÝÊÒÀÇÈß

Кишечная лимфангиэктазия (МКБ: I89.0 Лим�
фоотёк, не классифицированный в других рубри�
ках) является одной из наиболее частых причин
энтеропатии с потерей белка. При этом происхо�
дит значительное расширение интрамуральных
отделов лимфатических сосудов кишечника и
выраженное выпотевание белка в просвет кишки.
Различают вторичную (симптоматическую) и
первичную формы лимфангиэктазии.

Вторичная форма встречается значительно чаще, чем
первичная. Её находят при болезни Уиппла, ретро�
перитонеальном фиброзе, опухолях стенки кишки и
брыжейки, лучевых поражениях, констриктивном
перикардите, тромбозе верхней полой вены и др.
Причиной служит нарушение свободного оттока
лимфы.

Первичная лимфангиэктазия — одно из проявлений
порока развития лимфатической системы (гипо�пла�
зия лимфатических сосудов, аплазия грудного про�
тока). Известны и наследуемые формы (OMIM
*152800, 207731, ℜ  и ρ). Эндоскопически лимфан�
гиэктазы легко различимы. Они имеют вид мелких
белых гранул, напоминающих манную крупу.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. При гистологическом исследовании вы�
являются крупные полости, деформирующие ворсин�
ки и содержащие иногда эозинофильные массы. При
ЭМ в них находят огромное количество хиломикро�
нов и преципитированных белков лимфы. В периэн�
дотелиальной области лимфатических сосудов встре�
чаются многочисленные фибриллы. Хиломикроны
находят и в пиноцитозных пузырьках эндотелиаль�
ных клеток. Между энтероцитами (особенно на вер�
шинах ворсинок) встречаются мелкие электроноплот�
ные хиломикроноподобные включения. Потери белка
при лимфангиэктазии могут происходить в результате
разрыва расширенных лимфатических сосудов. Допус�
каются также ускоренное отторжение поверхностно�
го эпителия и усиление экссудации плазмы из капил�
ляров, что связывают с низким
коллоидно�осмотическим и высоким венозным дав�
лением.

ÍÅÃÐÀÍÓËÅÌÀÒÎÇÍÛÉ ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÈÉ
ÈÄÈÎÏÀÒÈ×ÅÑÊÈÉ ÝÍÒÅÐÎÊÎËÈÒ

МКБМКБМКБМКБМКБ: K51.0 Язвенный (хронический) энтероко�
лит.

Наиболее частая причина изъязвлений тонкой
кишки — болезнь Крона. Сравнительно редко
встречаются язвы при целиакии и при так назы�
ваемой неклассифицируемой спру, рефрактерной
к аглютеновой диете. Недавно выделили своеоб�
разную форму энтеропатии, не имеющей призна�
ков ни болезни Крона, ни целиакии, которая была
названа «негранулематозный хронический иди�

опатический энтероколит». У таких больных при
эндоскопическом исследовании находят воспале�
ние и поверхностные изъязвления в двенадцати�
перстной и в ободочной кишках. Характерными
особенностями этого заболевания были быстрое
клиническое улучшение и восстановление нор�
мального строения слизистой оболочки кишеч�
ника при лечении кортикостероидами. Этиоло�
гия неизвестна, поэтому этот синдром и назван
идиопатическим. Что до термина «хронический»,
то следует отметить, что у большинства больных
продолжительность заболевания колеблется от 1
нед до 2 мес.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Исследование дуоденобиоптатов
выявило диффузную лимфоплазмоцитарную ин�
фильтрацию собственной пластинки со значи�
тельной примесью нейтрофилов, местами обра�
зующих крипт�абсцессы. Несмотря на тотальную
и субтотальную атрофию ворсинок, вид энтеро�
цитов не характерен для целиакии, сохраняются
и призматическая форма клеток, и их полярность.
Не наблюдается свойственной целиакии усилен�
ной инфильтрации меж�эпителиальными лимфо�
цитами. Обращает внимание полное отсутствие
бокаловидных клеток. Кроме того, резко выраже�
на базофилия цито�плазмы энтероцитов, распо�
ложенных на всех уровнях ворсинок. Аналогич�
ные изменения были найдены и в ободочной
кишке.

ÎÏÓÕÎËÈ ÒÎÍÊÎÉ ÊÈØÊÈ

Опухоли тонкой кишки (МКБ: D12 Доброкаче�
ственное новообразование ободочной кишки,
прямой кишки, заднего прохода [ануса] и аналь�
ного канала; МКБ: C17 Злокачественное новооб�
разование тонкого кишечника) — доброкаче�
ственные и злокачественные, эпителиальные и
мезенхимальные — сравнительно редкое явление
в клинической практике. Доброкачественные но�
вообразования тонкой кишки (аденомы, лейоми�
омы, липомы, гемангиомы, фибромы и нейрофиб�
ромы) встречаются примерно в 10 раз чаще, чем
злокачественные, обычно протекают бессимп�
томно, но способны вызывать обструкцию или
кровотечение.

АденомыАденомыАденомыАденомыАденомы — эпителиальные доброкачественные опухо�
ли в виде различных полипов — возникают редко. Как
правило, они встречаются у больных с семейным диф�
фузным полипозом; их расценивают как предраковое
состояние.

ГГГГГамартомныеамартомныеамартомныеамартомныеамартомные полипыполипыполипыполипыполипы тонкой кишки находят у пациен�
тов при синдроме Пейтца–Егерса. Эти полипы прак�
тически не малигнизируются. Особая разновидность:
ювенильные (ретенционные) полипы — редкие и доб�
рокачественные гамартомы. Они чаще встречаются в
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прямой кишке; возможна их самоампутация. Полипы
могут стать причиной кровотечения или непроходи�
мости кишечника.

МезенхимальныеМезенхимальныеМезенхимальныеМезенхимальныеМезенхимальные доброкачественныедоброкачественныедоброкачественныедоброкачественныедоброкачественные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли тонкой
кишки — лейомиомы, липомы, аденомы, гемангиомы,
фибромы и нейрофибромы. Не имеют особенностей,
отличающих их от аналогичных опухолей другой ло�
кализации.

ЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественные новообразованияновообразованияновообразованияновообразованияновообразования (аденокарциномы,
карциноидные опухоли, лимфомы, лейомиосаркомы)
тонкой кишки — редкая патология. Некоторые зло�
качественные заболевания тонкой кишки возникают
самостоятельно, большинство осложняет предшеству�
ющую патологию (например, болезнь Крона и целиа�
кию). В редких случаях злокачественные новообра�
зования возникают из полипов при синдроме
Пейтца–Егерса, при семейном полипозе. Особый тип
лимфомы — средиземноморская лимфома — эндеми�
чен для Среднего Востока.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. В проксимальной части тонкой
кишки особенно часто встречают аденокарциномы,
лимфомы и карциноидные опухоли. Локализация
— преимущественно в подвздошной кишке. Карци�
ноид — наиболее частая первичная опухоль тонкой
кишки (обычно обнаруживают в червеобразном от�
ростке).

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Осложнения — кровотечения,
обструкции, диарея, перфорация стенки кишки и
перитонит, непроходимость кишечника при инваги�
нации.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз при карциноиде зависит от размера опухоли
и наличия метастазов.

ПервичнаяПервичнаяПервичнаяПервичнаяПервичная лимфомалимфомалимфомалимфомалимфома обычно локализуется в подвздош�
ной кишке. Наиболее частое проявление — перфора�
ция стенки сосудов. Другая симптоматика: лихорадка,
нарушения всасывания в тонкой кишке.

ЛейомиосаркомаЛейомиосаркомаЛейомиосаркомаЛейомиосаркомаЛейомиосаркома — наиболее часто встречающаяся сар�
кома тонкой кишки.

МетастазыМетастазыМетастазыМетастазыМетастазы в тонкую кишку обнаруживают у 50% паци�
ентов с меланомой. Возможно развитие метастазов из
опухолей яичников, МЖ, почки, яичек.

ÑÈÍÄÐÎÌ ÌÀËÜÀÁÑÎÐÁÖÈÈ

Термин «мальабсорбция» (МКБ: K90 Нарушения
всасывания в кишечнике) характеризует наличие
нарушений транспорта через эпителий пищевых
веществ, подвергшихся нормальному переварива�
нию, а также электролитов и витаминов в лимфа�
тические и кровеносные сосуды ворсинок тонкой
кишки.

Этиология.Этиология.Этиология.Этиология.Этиология. Нарушения всасывания могут быть обус�
ловлены поражением каждого из слоёв стенки тонкой
кишки: главным образом слизистой оболочки и под�
слизистой основы, а также дренирующей лимфати�
ческой системы как самой кишки, так и расположен�
ной за её пределами. При большинстве заболеваний
поражения бывают комбинированными и не ограни�
чиваются каким�либо одним слоем. Нарушения вса�
сывания могут быть частичными, изолированными и

касаться лишь отдельных веществ и общими, при ко�
торых затруднена абсорбция всех продуктов перева�
ривания пищи. Мальабсорбция может быть обуслов�
лена также нарушениями двигательной функции
разного происхождения. Они редко вызваны пораже�
ниями мышечной оболочки самой кишки, как, на�
пример, при склеродермии. Чаще причиной служат на�
рушения нервной и эндокринной регуляции моторики.

ТТТТТипыипыипыипыипы. Различают врождённую, первичную и вторич�
ную мальабсорбцию. К врождённой относят фермен�
топатии, к первичной — патологию абсорбтивного эпи�
телия (целиакия, соевая энтеропатия, коллагеновая и
тропическая спру), к вторичной — большую группу
заболеваний, при которых (вторично) повреждаются
отдельные слои или вся стенка кишки, а также другие
органы. Такое разделение несколько условно. При
врождённых ферментопатиях, как и при первичной
мальабсорбции, выявляются изменения абсорбтивно�
го эпителия, правда, не структурные, а гистохимичес�
кие. В то же время при первичной энтеропатии, клас�
сическим примером которой служит целиакия, находят
врождённые дефекты протеолитической активности
эпителия. Кроме того, в патогенезе многих заболева�
ний, ведущих как к первичной, так и к вторичной ма�
льабсорбции, имеются нарушения иммунной систе�
мы.

ЦЦЦЦЦЕЛИАКИЯЕЛИАКИЯЕЛИАКИЯЕЛИАКИЯЕЛИАКИЯ

Среди многих заболеваний, проявляющихся син�
дромом нарушенного всасывания (мальабсорб�
ции), наибольшее значение имеет целиакия (глю�
теновая энтеропатия, спру�целиакия,
нетропическая спру, глютеновая энтеропатия,
глютеновая болезнь; МКБ: K90.0 Целиакия).

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Для клинической картины це�
лиакии характерны нарушения всасывания в тонкой
кишке, проявляющиеся стеатореей, диареей, полифе�
калией, а также похудение (в тяжёлых случаях вплоть
до кахексии), гипопротеинемия. У части больных це�
лиакия может протекать и без таких ярких клиничес�
ких проявлений, у них отсутствуют и диарея, и стеато�
рея, встречаются даже запоры. Заболевание обычно
начинается в раннем детском возрасте — при начале
кормления продуктами, содержащими глютен (клей�
ковину). Первый возрастной пик заболеваемости при�
ходится на период от 9 мес до 3 лет, второй — на 2–3�
е десятилетия жизни.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Ведущую роль в этиологии це�
лиакии играет глиадин — фракция глютена (клейко�
вины) — белка, содержащегося в злаковых растениях
(пшеница, рожь, ячмень, овёс). Известно, что нор�
мальная слизистая оболочка не повреждается глюте�
ном, так как содержит ферменты, расщепляющие его
на нетоксические фракции. Возможно, что у больных
целиакией имеется генетически обусловленный де�
фект этих ферментов, и продукт неполного протеоли�
за — глиадин — оказывает цитотоксическое действие
на энтероциты.

•  Поражение слизистой оболочки больных целиакией
— процесс многоступенчатый, в нём принимают уча�
стие реакции гиперчувствительности и опосредован�
ный лизосомальными ферментами аутолиз. О том,
что в патогенезе целиакии принимают участие кле�
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точно�опосредованные реакции иммунитета свиде�
тельствует обильная инфильтрация собственной пла�
стинки и эпителия T�лимфоцитами. Важно, что если
в норме 90–95% межэпителиальных лимфоцитов (Т�
клетки с α/β−рецепторами и только 5–6% с γ/δ), то у
больных целиакией содержание γ/δ�клеток возрастает
в 6 раз и достигает 35%. Это может рассматриваться как
свидетельство того, что многие Т�клетки активно выраба�
тывают цитокины, что, в свою очередь, может вести к
усиленной продукции энтероцитами Аг класса II HLA и к
повреждению эпителиальных клеток.

•  Возможно, что целиакия возникает в результате мест�
ной иммунной реакции на глютен, и слизистая обо�
лочка тощей кишки является своеобразной мишенью
такой реакции. В слизистой оболочке больных увели�
чена инфильтрация IgG�плазматическими клетками,
но неясно, свидетельствует ли это о прямой локаль�
ной иммунизации или о вторичном поступлении кле�
ток из других источников. Главная роль в индукции
повреждений тонкой кишки принадлежит Т�клеткам,
которые специфически индуцируются глютеном. Со�
держание CD4�лимфоцитов в собственной пластинке
слизистой оболочки при целиакии возрастает почти в
50 раз, a CD8 Т�клеток в эпителии — почти в 10 раз.
Наиболее ранней реакцией на глютен, с которой на�
чинается повреждение слизистой оболочки, считает�
ся резкое усиление лимфоцитарной инфильтрации
эпителия.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. Основными морфологическими
признаками целиакии являются атрофия слизистой
оболочки с резким укорочением ворсинок и удли�
нением крипт, обильная лимфо�плазмоцитарная
инфильтрация собственной пластинки и лимфоид�
но�клеточная инфильтрация эпителия (рис. 12�3 на
вклейке). Гистологическое исследование биоптатов
выявляет умеренное истончение слизистой оболоч�
ки тонкой кишки до 500–550 мкм (в норме 650–
800 мкм), снижение высоты ворсинок почти в 5 раз
(100 мкм вместо 500–550 мкм). В результате этого
резко уменьшается всасывательная поверхность киш�
ки. Наряду с укорочением ворсинок для целиакии
характерно углубление крипт до 300–475 мкм (в нор�
ме 150 мкм). За счёт этого соотношение длины вор�
синок к глубине крипт резко снижено (с 3–3,5 в нор�
ме до 0,2–0,5).

ЭнтероцитыЭнтероцитыЭнтероцитыЭнтероцитыЭнтероциты, выстилающие ворсинки, значительно упло�
щены, с истончённой щёточной каёмкой. Цитоплазма
их насыщена РНК, благодаря чему сглаживается харак�
терный для тонкой кишки градиент распределения РНК
между ворсинкой и криптой. Базальная полярность ядер
утрачена. Такое строение энтероцитов свидетельствует
об уменьшении их абсорбционной функции. В энтеро�
цитах снижена активность ферментов гликолитическо�
го и пентозного циклов, а также цикла Кребса, что при�
водит к снижению энергетической способности клеток и
нарушению активного транспорта. Таким образом, маль�
абсорбция при целиакии обусловлена не только уменьше�
нием абсорбтивной поверхности, но и нарушением функ�
ции самих энтероцитов. Их восстановление после лечения
аглютеновой диетой объясняет улучшение состояния боль�
ных, несмотря на сохранившуюся атрофию ворсинок.

АтрофияАтрофияАтрофияАтрофияАтрофия ворсинокворсинокворсинокворсинокворсинок. Главное, что характеризует слизи�
стую оболочку тонкой кишки при целиакии — час�
тичная, а у ряда больных даже субтотальная атрофия
ворсинок. Наличие глубоких крипт даёт основание
считать атрофию гиперрегенераторной. Результатом
этого служит появление на ворсинках незрелых энте�
роцитов, неспособных к выполнению своих специфи�
ческих функций всасывания и мембранного пищева�
рения. Нарушение абсорбции при целиакии
обусловлено не только уменьшением всасывающей по�
верхности тонкой кишки из�за резко выраженной ат�
рофии ворсинок, но и замещением зрелых энтероци�
тов малодифференцированными. Лечение
аглютеновой диетой приводит к быстрому и значи�
тельному улучшению общего состояния и к нормали�
зации процессов всасывания.

СобственнаяСобственнаяСобственнаяСобственнаяСобственная пластинкапластинкапластинкапластинкапластинка слизистой оболочки обильно
инфильтрирована лимфоидными и плазматическими
клетками с непостоянной примесью эозинофилов.
Изменения инфильтрации собственной пластинки
слизистой оболочки больных целиакией носят толь�
ко количественный характер. Фенотип различных
клеточных компонентов остаётся таким же, как в нор�
ме. Сохраняются и особенности распределения раз�
ных типов клеток, несмотря на выраженные наруше�
ния структуры. Это позволяет считать, что целиакия
сопровождается усилением нормальных иммунных
реакций слизистой оболочки.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения. У 10–14% больных развиваются злокаче�
ственные опухоли. Риск озлокачествления особенно
велик у больных, не соблюдающих строгую аглюте�
новую диету. Важно, что аглютеновая диета, продол�
жающаяся свыше 5 лет, снижает риск развития лим�
фомы до популяционного. Неходжкенские лимфомы
развиваются в 50–100 раз, рак пищевода — в 20–300
раз и рак тонкой кишки — в 80–250 раз чаще, чем в
контроле. Наиболее частая опухоль, развивающаяся
на фоне целиакии, — злокачественная лимфома, име�
ющая вид злокачественного гистиоцитоза. Ещё одно
осложнение целиакии — множественные изъязвле�
ния тонкой кишки, получившие название «хроничес�
кий язвенный дуоденоеюноилеит». У ряда больных
изъязвления сочетаются, а иногда и предшествуют
развитию лимфомы, хотя сами язвы имеют вид доб�
рокачественных.

КККККОЛЛАГЕНОЗНАЯОЛЛАГЕНОЗНАЯОЛЛАГЕНОЗНАЯОЛЛАГЕНОЗНАЯОЛЛАГЕНОЗНАЯ СПРУСПРУСПРУСПРУСПРУ

Ряд больных целиакией оказываются рефрактер�
ными к лечению аглютеновой диетой. В таких
случаях принято говорить о «неклассифицируе�
мой целиакии» (МКБ: K90.9 Нарушение всасы�
вания в кишечнике неуточнённое). В биоптатах
слизистой оболочки у части этих больных нахо�
дят (наряду с признаками, характерными для це�
лиакии) отложения коллагена под эпителием.
Заболевание у таких больных протекает тяжело,
неуклонно прогрессирует и в течение 2–4 лет
приводит к смертельному исходу. Коллагенозная
спру встречается очень редко. Этиология и пато�
генез неизвестны. Не ясно даже, является ли кол�
лагенозная спру самостоятельным заболеванием
или особой формой целиакии. Локализация кол�

инна
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лагена в суб�эпителиальной зоне позволяет пред�
положить участие нарушенного обновления пе�
рикриптальных фибробластов. В норме эти клет�
ки мигрируют и дифференцируются параллельно
с энтероцитами крипт и ворсинок. Прежде�вре�
менное созревание их ведёт к избыточной про�
дукции и к отложению коллагена. Допускают так�
же участие в патогенезе генетических и иммунных
механизмов. Предположение об участии иммун�
ных механизмов основано на выраженной ин�
фильтрации собственной пластинки лимфоцита�
ми и плазматическими клетками, часть которых
замурована в отложениях коллагена. В отличие
от целиакии, прогноз при коллагенозной спру
плохой.

БББББОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬ УУУУУИППЛАИППЛАИППЛАИППЛАИППЛА

Интестинальная липодистрофия (МКБ: K90.8
Другие нарушения всасывания в кишечнике) —
хроническая многосистемная инфекция бактери�
ального происхождения. Заболевают в основном
мужчины среднего возраста. Чрезвычайно редко
болезнь Уиппла встречается в Японии, Китае и
Индии, а также у лиц негритянской расы.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. В литературе последних лет болезнь Уипп�
ла определяют как инфекцию. В пользу этого свиде�
тельствуют и постоянное наличие бактерий у нелече�
ных больных и поразительный эффект антибиотиков.
Под их влиянием не только наступает резкое улучше�
ние состояния больных, но и исчезают микроорга�
низмы. «Бациллу Уиппла»  относят к группе
Actinomyces. Возможный инфекционный агент —
Tropheryma whippelii.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. В патогенезе болезни Уиппла ведущим яв�
ляется взаимодействие микроорганизма с клетками
иммунной системы, в первую очередь с макрофагами.
При болезни Уиппла возникает состояние иммунной
толерантности. Об этом свидетельствует наличие бак�
терий в ткани задолго до появления клинической сим�
птоматики, а также отсутствие выраженной лимфоп�
лазмоцитарной инфильтрации слизистой оболочки и
специфических сывороточных АТ к бактериям. Таким
образом, создаётся впечатление о первичном нару�
шении клеточного иммунитета. При этом ни B�кле�
точная, ни Т�клеточная системы иммунитета не вклю�
чаются в защиту организма от инфекции, и бактерии
могут жить и даже размножаться не только в межкле�
точном пространстве, но и в фагоцитах. Поверхност�
ные Аг бацилл идентичны тканевым Аг человека, по�
этому иммунная реакция на них не развивается.
Панмальабсорбцию при болезни Уиппла объясняют
сдавлением макрофагальным инфильтратом лимфа�
тических сосудов, ворсинок, что нарушает транспорт
абсорбированных нутриентов.

МорфологическаяМорфологическаяМорфологическаяМорфологическаяМорфологическая картинакартинакартинакартинакартина болезни Уиппла дос�
таточно характерна и диагностировать её при ис�
следовании биопсий и секционного материала
нетрудно.

•  Наиболее характерным признаком является инфильт�
рация собственной пластинки крупными полигональ�
ными макрофагами с пенистой цитоплазмой. Они
ШИК�положительны, окрашиваются толуидиновым
синим. В них наблюдается высокая активность кис�
лой фосфатазы. Такие же макрофаги находят в лим�
фатических узлах и во многих органах (в печени, го�
ловном мозге, суставах, лёгких, селезёнке). В то же
время воспалительная инфильтрация весьма незначи�
тельная. Не увеличено и содержание межэпителиаль�
ных лимфоцитов, хотя они крупных размеров и с боль�
шим, чем обычно, числом органелл, что
рассматривается как признак их активации.

•  В собственной пластинке видны многочисленные
ШИК�положительные гранулы (бактерии). На полу�
тонких срезах, окрашенных толуидиновым синим, они
имеют вид палочек. Такие же бактерии находят в ис�
черченных и гладких мышцах, эндотелии, плазмати�
ческих и тучных клетках. Это даёт основание считать,
что они являются внутриклеточными патогенами. В
последние годы стало известно, что сходные с болез�
нью Уиппла изменения развиваются у больных с ВИЧ�
инфекцией. При этом находят обильную инфильтра�
цию ШИК�положительными макрофагами, в
цитоплазме которых содержатся Mycobacterium
avium–intracellulare или Corynebacterium equi. В связи
с этим ШИК�положительные макрофаги в собствен�
ной пластинке слизистой оболочки сейчас нельзя уже
считать патогномоничным признаком болезни Уипп�
ла.

•  Лишь в редких случаях при несомненной болезни Уип�
пла в слизистой оболочке не удаётся обнаружить
ШИК�положительные макрофаги. В печени и лимфа�
тических узлах при болезни Уиппла встречаются мак�
рофагальные гранулёмы, но макрофаги при этом мо�
гут не окрашиваться при ШИК�реакции.

•  Второй диагностический признак — наличие полос�
тей, содержащих нейтральные липиды. Считается, что
это отражает нарушение всасывания липидов из�за
блокады лимфатических путей, обусловленной мак�
рофагальной инфильтрацией. Однако доказательств
лимфатической обструкции при болезни Уиппла нет.

МММММ А Л Ь А Б С О Р Б Ц И ЯА Л Ь А Б С О Р Б Ц И ЯА Л Ь А Б С О Р Б Ц И ЯА Л Ь А Б С О Р Б Ц И ЯА Л Ь А Б С О Р Б Ц И Я П Р ИП Р ИП Р ИП Р ИП Р И П АП АП АП АП АТТТТТО ЛО ЛО ЛО ЛО ЛООООО Г И ИГ И ИГ И ИГ И ИГ И И И М М У Н НИ М М У Н НИ М М У Н НИ М М У Н НИ М М У Н Н О ЙО ЙО ЙО ЙО Й

СИСТЕМЫСИСТЕМЫСИСТЕМЫСИСТЕМЫСИСТЕМЫ

Мальабсорбция может развиться при различных
поражениях местной иммунной системы кишеч�
ника (МКБ: K90.4 Нарушения всасывания, обус�
ловленные непереносимостью, не классифициро�
ванные в других рубриках). Нарушения
всасывания возникают при иммунодефицитных
состояниях, при пролиферации или злокаче�
ственном росте иммунокомпетентных клеток и,
наконец, при реакциях гиперчувствительности.

ИммунодефицитныеИммунодефицитныеИммунодефицитныеИммунодефицитныеИммунодефицитные состояния.состояния.состояния.состояния.состояния. Слизистая оболочка
тонкой кишки обычно не имеет выраженных измене�
ний. Можно лишь отметить незначительное укороче�
ние ворсинок и некоторую неравномерность их рас�
положения. У части больных встречается выраженная
атрофия ворсинок в начальных отделах тонкой киш�
ки. В отличие от целиакии, атрофия носит очаговый
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характер, и диагностировать её удаётся лишь при ис�
пользовании множественных биопсий. Глубина крипт
не отличается от нормальной. Эпителий высокий при�
зматический. Собственная пластинка во всех случаях
умеренно инфильтрирована лимфоидными клетками,
иногда с небольшой примесью эозинофилов.

Главный морфологический признак — значительное умень�
шение количества плазматических клеток, у ряда боль�
ных они вообще не выявляются. Это свидетельствует о
резком снижении или полном отсутствии Ig в ткани. В
результате дефицита IgA и IgM, ингибирующих прилипа�
ние бактерий, их токсинов и других Аг к поверхностному
эпителию, у больных возникает выраженный дисбакте�
риоз, обнаруживаются в повышенном количестве как
аэробные, так и анаэробные бактерии, часто выявляются
лямблии. С этим, вероятно, связаны диарея и стеаторея у
таких больных.

Второй важный диагностический признак — скопления
лимфоцитов в виде лимфоидных фолликулов в соб�
ственной пластинке слизистой оболочки. Фолликулы
могут быть крупными с выраженными светлыми цен�
трами и широкой краевой зоной или иметь вид агрега�
тов лимфоидных клеток, без выраженных гермина�
тивных центров. Общая вариабельная иммунная
недостаточность не имеет ничего общего с синдро�
мом приобретённого иммунодефицита (ВИЧ�инфек�
ция, СПИД), при котором также может быть наруше�
но всасывание. Однако причиной здесь служат
оппортунистические инфекции (цитомегаловирусная,
микобактериоз, криптоспоридиоз, лямблиоз).

ИммунопролиферативныйИммунопролиферативныйИммунопролиферативныйИммунопролиферативныйИммунопролиферативный синдромсиндромсиндромсиндромсиндром характеризуется па�
тологической пролиферацией и/или дифференциацией
лимфоидных клеток. Болезнь α�цепей наиболее часто
встречается в развивающихся странах. У больных, как
правило, находят лямблии, аскариды, шистозомы. До�
пускается, что наличие их в кишечнике ведёт к дли�
тельной антигенной стимуляции системы секреторных
IgA и к «парапротеинемической» секреции α�цепей
протеинов. В начальной стадии находят обильную
инфильтрацию собственной пластинки слизистой
оболочки зрелыми плазматическими клетками. Ин�
фильтрат раздвигает крипты, приводит к утолщению
ворсинок. Подобные изменения трактуют как псев�
доопухолевые. В этой стадии они ещё обратимы при
лечении антибиотиками и стероидными гормонами.
Однако, как правило, постоянная антигенная стиму�
ляция на фоне извращённого иммунного ответа при�
водит к развитию лимфомы иммунобластного типа.

ПищеваяПищеваяПищеваяПищеваяПищевая аллергияаллергияаллергияаллергияаллергия. Повреждения слизистой оболочки
тонкой кишки наблюдаются у ряда больных с пище�
вой аллергией. Они могут быть настолько тяжёлыми,
что напоминают изменения кишки при целиакии.
Среди этиологических факторов наибольшее значе�
ние придают непереносимости молока и сои. Уси�
ленную абсорбцию Аг объясняют нарушениями ба�
рьерной функции слизистой оболочки или местными
иммунными реакциями. У большинства больных в
еюнобиоптатах находят сравнительно небольшие из�
менения. К ним относят выраженное углубление
крипт, за счёт чего уменьшается соотношение крип�
та/ворсинка. Сами же ворсинки почти не поврежда�
ются. В собственной пластинке наблюдается разной
степени выраженности эозинофильная инфильтрация
и отёк.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÒÎËÑÒÎÉ
ÊÈØÊÈ*

Анатомия.Анатомия.Анатомия.Анатомия.Анатомия. Толстая кишка состоит из ободочной
и прямой кишок. В ободочной различают сле�
пую (длина 6 см), восходящую (протяжённостью
12–24 см), поперечную ободочную (50 см), нис�
ходящую (25 см) и сигмовидную  (40 см) кишки.
В области слияния тений слепой кишки распо�
лагается червеобразный отросток длиной около
9 см. Кроме того, выделяют правый и левый из�
гибы ободочной кишки. Средняя длина толстой
кишки составляет 150–180 см; отклонения обус�
ловлены вариабельностью длины по преимуще�
ству поперечной ободочной и сигмовидной ки�
шок. Диаметр толстой кишки равен 6–8 см и
уменьшается в каудальном направлении. Прямая
кишка длиной 12–15 см условно подразделяется
на верхний, средний и нижний отделы. Заканчи�
вается прямая кишка анальным каналом длиной
3–4,5 см. По ходу толстой кишки располагается
несколько анатомо�физиологических сфинкте�
ров.

Гистология

СлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистая оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка. Внутренняя поверхность толстой
кишки покрыта гладкой блестящей слизистой обо�
лочкой с большим количеством полулунных складок.
На этом фоне иногда обнаруживаются небольшие по�
липовидные выбухания диаметром от 0,5 мм до 2 мм
—  места расположения лимфатических узелков. В
прямой кишке они встречаются чаще и имеют боль�
шие размеры, особенно у лиц молодого возраста.
Слизистая оболочка на всём протяжении имеет оди�
наковое микроскопическое строение.

ЭпителийЭпителийЭпителийЭпителийЭпителий. Вся поверхность слизистой оболочки и
крипт покрыта однослойным цилиндрическим эпи�
телием, который представлен 5 типами клеток. В
донных отделах крипт расположены стволовые клет�
ки. По стенкам крипт определяются преимуще�
ственно бокаловидные клетки разной степени зре�
лости. Количество продуцирующих слизь клеток
относится к всасывающим клеткам как 4:1. Период
полного клеточного обновления в крипте толстой
кишки равняется 4–6 сут. В зоне лимфатических
фолликулов располагаются М�клетки, участвующие
в транспорте Аг из просвета кишки к клеткам фол�
ликула. Эндокринные клетки располагаются пре�
имущественно в нижней трети крипт, имеют пира�
мидальную форму с узкой верхушкой, содержащей
небольшое количество микроворсинок, гранулы
располагаются под ядром. Некоторые из этих кле�
ток продуцируют серотонин, другие реагируют с ан�
тисыворотками, выявляющими различные полипеп�
тидные гормоны, включая вещество Р,
панкреатический полипептид, глюкагон и соматос�
татин. Панетовские клетки, по мнению некоторых
авторов, в нормальной слизистой оболочке толстой

* Автор раздела «Заболевания толстой кишки» — Л.Л. Капуллер.
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кишки отсутствуют или выявляются в отдельных
криптах слепой и восходящей кишок. Клетки Пане�
та (в отличие от эндокринных) имеют надъядер�
ную эозинофильную зернистость и хорошо окра�
шиваются эозином.

СобственнаяСобственнаяСобственнаяСобственнаяСобственная пластинкапластинкапластинкапластинкапластинка. Всё пространство между
криптами и собственно мышечной пластинкой, за�
полненное рыхлой соединительной тканью, назы�
вается собственной пластинкой слизистой оболоч�
ки. Среди элементов её соединительной ткани —
ретикулиновые и коллагеновые волокна, формиру�
ющие базальную мембрану эпителия. Между крип�
тами иногда обнаруживаются тонкие пучки гладких
мышц, кровеносные и лимфатические капилляры,
фибробласты, лимфоциты, плазматические клетки
и единичные эозинофильные клетки. Нижней гра�
ницей слизистой оболочки является её мышечная
пластинка, состоящая из двух тонких слоёв — цир�
кулярного и продольного.

ПодслизистаяПодслизистаяПодслизистаяПодслизистаяПодслизистая основаосноваосноваосноваоснова представлена соединительной
тканью, в которой определяются коллагеновые и эла�
стические волокна, большое количество артерий и вен
мелкого и среднего диаметра и лимфатические сосу�
ды. Здесь располагается подслизистое нервное спле�
тение, представленное тонкими пучками нервных во�
локон и единичными нейронами.

МышечнаяМышечнаяМышечнаяМышечнаяМышечная оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка толстой кишки состоит из двух
разнонаправленных слоёв: один образован циркуляр�
но расположенными ГМК, другой — продольными.
Продольный слой, располагающийся снаружи, более
тонкий. Его особенностью является наличие трёх лент
— тений, в которых этот слой заметно утолщён. Те�
нии сборивают стенку кишки, образуя мешковидные
выпячивания, — гаустры. Между циркулярным и про�
дольным мышечными слоями расположено мышеч�
ное нервное сплетение (ауэрбаховское).

СерознаяСерознаяСерознаяСерознаяСерозная оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка, покрывающая на большем протя�
жении толстую кишку, представлена тонким слоем
рыхлой соединительной ткани с большим количеством
сосудов. Наружная её поверхность выстлана мезоте�
лием. В области сигмовидной кишки хорошо развита
жировая ткань, образующая своеобразные выпячи�
вания разного размера, называемые жировыми под�
весками.

Êîëèòû
Колиты [МКБ: K51 Язвенный колит, K51.1 Яз�
венный (хронический) илеоколит] — воспали�
тельные заболевания толстой кишки с преиму�
щественным поражением слизистой оболочки.
Этиология большей части колитов известна: к
ним относятся инфекционные, паразитарные ко�
литы и группа интоксикационных колитов. Эти�
ология меньшей части колитов не выяснена. К
ним относятся неспецифический язвенный ко�
лит, болезнь Крона, коллагеновый колит и др.

ÍÅÑÏÅÖÈÔÈ×ÅÑÊÈÉ ßÇÂÅÍÍÛÉ ÊÎËÈÒ
ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. До настоящего времени не су�

ществует единого мнения о причинах возникновения

и развития неспецифического язвенного колита. Часть
авторов связывает возникновение заболевания с бак�
териальным или вирусным началом, другие видят при�
чину в генетической предрасположенности, измене�
нии иммунологической реактивности, нарушениях
бактериального ценоза, различных стрессовых воз�
действиях и др. Большое значение имеет теория,
объясняющая возникновение язвенного колита с по�
зиций развития аутоиммунных реакций на Аг, содер�
жащиеся в слизистой оболочке. Семейные случаи яз�
венного колита наблюдаются с частотой от 6% до
30%. Важную роль в развитии заболевания играет
пищевая аллергия (например, некоторые виды бел�
ков молока, продукты, содержащие белки сои, и др.).

РаспространённостьРаспространённостьРаспространённостьРаспространённостьРаспространённость. Наиболее часто неспецифичес�
кий язвенный колит встречается в северных странах
Западной Европы, в США и Канаде, где частота его
составляет 10–15 больных на 100 000 населения. Не�
специфический колит чаще встречается в возрасте от
20 до 40 лет, женщины заболевают в 1,5 раза чаще
мужчин. Описаны случаи заболевания среди ново�
рождённых и стариков. При этом заболевании отме�
чается высокая смертность.

МММММОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗ

Наиболее характерным признаком неспецифи�
ческого язвенного колита является обязательное
поражение прямой кишки, но процесс редко ог�
раничивается её пределами, часто распространя�
ясь на проксимальные отделы сигмовидной и
нисходящей кишки (левостороннее поражение)
или на всю длину толстой кишки (тотальное по�
ражение). Одной из отличительных особеннос�
тей язвенного колита является избирательное
поражение слизистой оболочки, проявляющее�
ся резким её полнокровием с многочисленными
язвами различных размеров и формы.

Дно язв, как правило, чистое, без гнойных нало�
жений, покрыто тонким блестящим слоем фиб�
рина. По мере формирования мелких и крупных
язв сохранившиеся между ними островки слизи�
стой оболочки приобретают вид полипов. Чаще
всего они бывают небольших размеров (от 0,2 см
до 0,5 см), многочисленными, без чёткого деле�
ния на ножку и тело, с гладкой поверхностью. Во
многих случаях они сохраняются и в период ре�
миссии, выступая над поверхностью восстано�
вившейся слизистой оболочки. Изредка они до�
стигают больших размеров. Воспалительный
процесс при тотальном язвенном колите ограни�
чивается пределами толстой кишки. Лишь в от�
дельных наблюдениях он распространяется на
прилежащие отделы подвздошной кишки (рет�
роградный илеит). В 60% случаев при тотальном
язвенном колите в процесс вовлекается червеоб�
разный отросток.
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•  В отдельных случаях возникает токсическая дилата�
ция толстой кишки, характеризующаяся значитель�
ным расширением просвета, чаще в области попереч�
ной ободочной кишки. Стенка кишки в зоне
расширения резко истончена, что нередко приводит
к перфорации.

•  Характерной чертой язвенного колита является огра�
ничение воспалительного инфильтрата пределами
слизистой оболочки без распространения его на под�
слизистую основу.

•  В криптах формируются крипт�абсцессы (рис. 12�4,а
на вклейке). Просвет крипт расширяется, эпителий ат�
рофируется и в донных отделах часто разрушается, а
инфильтрат распространяется на глубокие отделы сли�
зистой оболочки и в подслизистую основу, что приво�
дит к формированию язвы (рис. 12�4,б на вклейке).

•  Собственная пластинка слизистой оболочки диффуз�
но и интенсивно инфильтрирована лимфоцитами и
плазмоцитами с примесью эозинофилов и единичных
ПЯЛ. Одновременно с развитием инфильтрата в сли�
зистой оболочке и подслизистой основе отмечается
значительное полнокровие сосудов.

•  Неспецифический язвенный колит может протекать
непрерывно, но чаще происходит чередование пери�
одов обострения и ремиссии заболевания. По мере
снижения активности заболевания уменьшается чис�
ло крипт�абсцессов, иногда они полностью исчезают.
Размеры язв постепенно уменьшаются, и они эпите�
лизируются.

•  В зоне эпителизации язв на отдельных участках отсут�
ствует мышечная пластинка слизистой оболочки, она
замещается склерозированной соединительной тка�
нью. Часто обнаруживаются воспалительные поли�
пы. Они могут иметь различные размеры и форму, но
построены по одному принципу: соединительно�ткан�
ная основа с умеренной лимфоидной инфильтрацией,
покрытая слизистой оболочкой с деформированны�
ми или неизменёнными криптами. Подслизистая ос�
нова утолщается, в ней появляются разрастания жи�
ровой и склерозированной соединительной ткани без
распространения на мышечный слой (рис. 12�4,в на
вклейке).

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ НЕСПЕЦИФИНЕСПЕЦИФИНЕСПЕЦИФИНЕСПЕЦИФИНЕСПЕЦИФИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ЯЗВЕННЫЙЯЗВЕННЫЙЯЗВЕННЫЙЯЗВЕННЫЙЯЗВЕННЫЙ КОЛИТКОЛИТКОЛИТКОЛИТКОЛИТ

ИИИИИ РАКРАКРАКРАКРАК

Рак на фоне язвенного колита встречается от 0,8%
до 10% всех случаев. Риск возникновения рака при
этом заболевании в 5–10 раз выше, чем в общей
популяции. В подавляющем большинстве случа�
ев рак возникает при тотальных формах. После 10
лет заболевания рак наблюдается у 3% больных, а
у болеющих более 30 лет его частота достигает
35%.

•  Внешний вид и размеры раковых опухолей при неспе�
цифическом язвенном колите отличаются от обыч�
ных преобладанием эндофитного роста и крупными
размерами. В 30% случаев диагностируется перстне�
видно�клеточный или недифференцированный рак,
тогда как в группе спорадических раковых опухолей
на долю последних приходится всего 6–10%.

•  Связь рака с язвенным колитом объяснена [58б] воз�
никновением на фоне хронического воспаления дис�
плазии эпителия слизистой оболочки. Обнаружение
значительной дисплазии является маркёром, указы�
вающим на опасность возникновения рака (рис. 12�
4,г на вклейке).

ВВВВВНЕКИШЕНЕКИШЕНЕКИШЕНЕКИШЕНЕКИШЕЧЧЧЧЧНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕ ОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯ

К внекишечным осложнениям неспецифическо�
го язвенного колита относятся поражения кожи
(узловатая эритема, массивные язвы голеней, ган�
гренозная пиодермия и др.), артриты, поражения
глаз (эписклерит, увеит, иридоциклит). Изредка
язвенный колит осложнятся сепсисом, ещё реже
амилоидозом. Одним из осложнений является
перихолангит, изредка с развитием фиброзных
изменений с исходом в цирроз билиарного типа.

ÁÎËÅÇÍÜ ÊÐÎÍÀ

Болезнь Крона (МКБ: K50.1 Болезнь Крона тол�
стой кишки) относится к группе неспецифичес�
ких колитов. После работы В. Сrоhn и соавторов
(1932 г.), детально описавших клиническую кар�
тину 14 случаев терминального илеита, заболева�
ние постепенно приобретает чёткие нозологичес�
кие признаки. Болезнь Крона может
локализоваться в любом отделе ЖКТ. Опублико�
ваны единичные случаи болезни Крона с пораже�
нием пищевода и желудка. Характерные для бо�
лезни Крона изменения обнаружены в
червеобразном отростке, а также в коже колосто�
мы и промежности. Известны гранулематозный
конъюнктивит, поражение стенки влагалища,
слизистой оболочки полости рта, печени. Для
обозначения болезни Крона до настоящего вре�
мени применяют различные синонимы: регио�
нарный энтерит, регионарный илеит, терминаль�
ный илеит, гранулематозный колит,
трансмуральный колит.

РаспространённостьРаспространённостьРаспространённостьРаспространённостьРаспространённость. Трудность изучения эпиде�
миологии болезни Крона обусловлена сложнос�
тью её дифференциальной диагностики. Так, в
Норвегии выявлено 27 первичных больных на 100
000 населения, в Англии — 25. По данным раз�
ных авторов, только в 17–25% случаев болезнь
выявляется изолированно в толстой кишке, от 10%
до 40% приходится на сочетанное поражение тон�
кой и толстой кишок, но изолированный процесс
чаще всего встречается в тонкой кишке (в 50–66%).
Болезнь Крона наблюдается во всех возрастных
группах, пик заболевания приходится на возраст
20–30 лет.
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МММММОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗ

В типичных случаях болезни Крона макроскопи�
ческие признаки настолько характерны, что мо�
гут служить основой для диагноза до микроско�
пического исследования. При осмотре слизистой
оболочки обращает на себя внимание отсутствие
её значительного полнокровия в части случаев.
Даже вблизи язв слизистая оболочка может со�
хранять бледно�розовый цвет. Язвы обычно ори�
ентированы вдоль и поперёк оси кишки, имеют
ровные и не подрытые края, сохранившиеся меж�
ду ними участки отёчной слизистой оболочки
придают поверхности кишки сходство с булыж�
ной мостовой (рис. 12�5,а на вклейке).

•  Встречается сегментарное поражение толстой кишки с
сужением просвета протяжённостью от 5 см до 15 см
и более. Наблюдаются чередования поражённых уча�
стков с неизменённой слизистой (рис. 12�5,б на вклей�
ке).

•  Наличие глубоких щелевидных язв, проникающих иног�
да сквозь мышечный слой, может явиться источни�
ком развития свищей. Свищи могут соединять различ�
ные отделы толстой кишки, толстую и тонкую,
проникать в желудок, мочевой пузырь и кожу. Нали�
чие серозита способствует образованию обширных
спаек, приводящих иногда к формированию конгло�
мератов из петель кишок.

•  Одним из существенных микроскопических отличий
болезни Крона от язвенного колита является распро�
странение воспалительного инфильтрата на все обо�
лочки кишечной стенки (трансмуральный характер
воспаления, рис. 12�6,а на вклейке). При этом харак�
терно то, что в большинстве наблюдений сохраняют�
ся архитектоника крипт и наличие в них обычного
числа бокаловидных клеток.

•  При болезни Крона можно обнаружить саркоидные
гранулёмы. Они состоят из эпителиоидных и гигантс�
ких клеток типа Пирогова–Лангханса, окружённых
поясом из лимфоцитов, не имеют чётких границ, вок�
руг них не образуется фиброзный ободок, что харак�
терно для саркоидоза. В отличие от туберкулёзных
гранулём, в них отсутствует творожистый некроз (рис.
12�6,в,г на вклейке).

•  В регионарных лимфатических узлах в 25% всех иссле�
дований также могут обнаруживаться саркоидные гра�
нулёмы, но реже, чем в стенке кишки. Саркоидные
гранулёмы в стенке кишки обнаруживаются в 50%
случаев болезни Крона (исследование операционно�
го материала).

•  Характерный признак болезни Крона — узкая глубо�
кая язва, проникающая иногда в мышечную оболоч�
ку или даже в клетчатку брыжейки. Такие язвы явля�
ются причиной развития свищевых ходов,
наблюдаемых в 10% всех случаев (рис. 12�6,б на вклей�
ке).

•  При исследовании биоптатов диагноз болезни Крона
возможен лишь в 23–30% случаев, а гранулёмы при
этом обнаруживаются только в 14–19%. В 5% всех
случаев даже при исследовании операционных препа�

ратов и использовании всех клинических данных не
удаётся сформулировать диагноз. Эти наблюдения
приходится относить к недифференцируемым коли�
там.

ОООООСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯ

Особенности течения воспалительных процессов
при болезни Крона обусловливают своеобразную
картину осложнений. Так, очень редко развива�
ются перфорации в свободную брюшную полость.
Обычно они бывают прикрытыми. Чаще всего это
илеоилеальные свищи, несколько реже встреча�
ются тонкотолстокишечные свищи, ещё реже воз�
никают наружные свищи с выходным отверстием
на коже брюшной стенки. Редко встречаются сви�
щи, соединяющие просвет кишки с мочевым пу�
зырём, мочеточником, уретрой, влагалищем, мат�
кой, маточной трубой, жёлчным пузырём и
желудком. Болезнь Крона нередко сопровожда�
ется прямокишечными свищами, иногда множе�
ственными. Стриктуры тонкой, ободочной и пря�
мой кишки наблюдаются у 1/4 больных. Рак на
фоне болезни Крона возникает гораздо реже, чем
при неспецифическом язвенном колите.

ÈØÅÌÈ×ÅÑÊÈÉ ÊÎËÈÒ

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Эта форма колита (МКБ: K55.0 Ост�
рые сосудистые болезни кишечника, K55.1 Хро�
нические сосудистые болезни кишечника) обус�
ловлена нарушениями кровообращения в
слизистой оболочке, возникающими от различ�
ных причин. Наиболее уязвимым местом толстой
кишки является селезёночный изгиб, располо�
женный в зоне смежного кровоснабжения бассей�
нов двух брыжеечных артерий. Эта часть кишки
вовлекается в процесс при ишемических наруше�
ниях в 80% случаев. Нерезко выраженные нару�
шения кровообращения в стенке кишки чаще об�
наруживаются у людей в возрасте 60–70 лет,
страдающих хроническими заболеваниями серд�
ца, аневризмой брюшной аорты, атеросклерозом
с сужением устьев брыжеечных артерий. У этих
больных снижение АД, связанное с инфарктом
миокарда, кровотечением, шоком или приёмом
ЛС, может вызвать ухудшение кровоснабжения
стенки кишки с развитием в ней органических из�
менений.

•  Описаны примеры нарушения брыжеечного кровооб�
ращения под действием вазопрессорных средств —
эфедрина, адреналина, ангиотензина, контрацепти�
вов. При лёгких транзиторных формах ишемического
колита возникают внезапные схваткообразные боли
в животе, сочетающиеся с тенезмами. Через сутки по�
является диарея с примесью крови. Чаще всего эти
симптомы проходят через несколько дней, и больные
полностью выздоравливают. Реже воспалительные
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изменения из зоны слизистой оболочки распростра�
няются на подслизистую основу и мышечную обо�
лочку. Процесс течёт медленно, с развитием грану�
ляционной ткани и постепенным рубцеванием,
которое приводит к образованию сегментарных
стриктур, напоминающих изменения при болезни
Крона или при эндофитном раке.

•  Менее изучены случаи неокклюзивных ишемических
колитов, которые чаще всего развиваются при шоке
любой этиологии.

•  Другая группа ишемических колитов возникает при
повышении давления в просвете кишки, что приво�
дит к её расширению с нарушением кровообраще�
ния в мелких сосудах. Чаще такая ситуация возника�
ет при различного рода непроходимости.

•  Патогенез ишемического колита не во всех случаях
бывает ясен. В большинстве случаев играют роль сра�
зу несколько факторов: снижение АД, плохо выра�
женное коллатеральное кровообращение, наруше�
ние реологических свойств крови и др.

МикроскопическаяМикроскопическаяМикроскопическаяМикроскопическаяМикроскопическая диагностикадиагностикадиагностикадиагностикадиагностика инфаркта стен�
ки толстой кишки обычно не вызывает затруд�
нений. В случаях преходящих сосудистых нару�
шений изменения захватывают лишь
поверхностные отделы слизистой оболочки: ча�
стичный некроз поверхностного эпителия и эпи�
телия верхних отделов крипт (рис. 12�7 на вклей�
ке). В сохранившемся эпителии отмечаются
признаки регенерации, проявляющиеся увели�
чением количества и размеров ядер, исчезнове�
нием бокаловидных клеток и появлением мито�
зов. Постепенно эпителий крипт
восстанавливается, и слизистая оболочка при�
нимает обычный вид. В тяжёлых случаях в сли�
зистой оболочке сохраняются участки изъязвле�
ния, в мышечном слое определяются участки
грануляционной и соединительной ткани с воз�
можным образованием стриктуры.

ÏÑÅÂÄÎÌÅÌÁÐÀÍÎÇÍÛÉ ÊÎËÈÒ

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Заболевание (МКБ:
A04.7 Энтероколит, вызванный Clostridium
difficile) характеризуется повреждением слизи�
стой оболочки с очаговыми или диффузными
фибринозными наложениями в толстой или тон�
кой кишке, изредка в желудке и пищеводе. В про�
шлые годы псевдомембранозный колит описы�
вали как редкое заболевание, но в эру
антибиотикотерапии он стал рассматриваться
как осложнение этого лечения.

•  Новый этап в изучении псевдомембранозного колита
начался с 1977 г. в связи с выделением из кала боль�
ных Clostridium difficile — строго анаэробной грам�
положительной палочки. Заражение хомячков этой
культурой в сочетании с введением антибиотика вы�
зывало у них развитие псевдомембранозного колита
со смертельным исходом. Таким образом, было уста�

новлено инфекционное происхождение псевдомем�
бранозного колита, а роль антибиотиков сводилась к
подавлению основной микрофлоры и созданию ус�
ловий для развития С. difficile, обладающей устойчи�
востью к некоторым антибиотикам.

•  Инфекционная природа заболевания подтверждает�
ся выявлением отдельных случаев внутрибольнич�
ной инфекции или заражением при эндоскопичес�
ком исследовании.

•  При тяжёлом течении заболевания на 4–6�е сутки от
начала применения антибиотиков может развиться
профузный понос. Стул водянистый, без запаха, до
20 раз в сутки, температура достигает 39–40 °C. Не�
редко заболевание протекает как шок, но сопровож�
дающийся диареей. Встречаются случаи с лёгким те�
чением заболевания. У пожилых и ослабленных
больных заболевание протекает тяжело, нередко со
смертельным исходом.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. При этом заболевании на слизис�
той оболочке кишки обнаруживают желтовато�
зеленоватые бляшки фибрина, плотно связан�
ные с подлежащими тканями. Их диаметр может
колебаться от нескольких миллиметров до не�
скольких сантиметров, слизистая оболочка меж�
ду ними сохраняет обычный вид (рис. 12�8,а на
вклейке). В отдельных случаях вся слизистая
оболочка может быть покрыта толстым слоем
наложений, плотно с ней связанных. Иногда
(вследствие гнойного расплавления) плёнки мо�
гут отторгаться, обнажая изъязвлённую поверх�
ность. При микроскопическом исследовании об�
наруживаются множественные участки с
некрозом эпителия верхних отделов крипт, по�
крытые толстым слоем фибрина со слизью и со�
держащие слущенные эпителиальные клетки и
ПЯЛ. На этих участках эпителий нижних отде�
лов крипт сохранён, а их просвет расширен
вследствие закупорки их фибринной плёнкой
(рис. 12�8,б на вклейке). В прилежащих отделах
слизистой оболочки и в подслизистой основе —
очаговые скопления лейкоцитов, отёк и расши�
рение капилляров. Изредка среди некротизиро�
ванной ткани можно обнаружить сохранившие�
ся небольшие участки донных отделов крипт.
Бляшки образованы наложениями фибрина, гу�
сто инфильтрированными ПЯЛ.

ÄÐÓÃÈÅ ÊÎËÈÒÛ

•••••  КоллагенозныйКоллагенозныйКоллагенозныйКоллагенозныйКоллагенозный колитколитколитколитколит (МКБ: K52.8 Другие
уточнённые неинфекционные гастроэнтериты
и колиты) характеризуется хронической водя�
нистой диареей, болями в животе и значитель�
ным утолщением коллагеновой базальной мем�
браны поверхностного эпителия. В
собственной пластинке слизистой оболочки
наблюдаются явления хронического воспале�
ния и увеличение числа интраэпителиальных
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лимфоцитов. Частота коллагенового колита
среди больных хронической диареей варьиру�
ет от 0,3% до 5%. По данным большинства ав�
торов, среди больных преобладают женщины в
возрасте от 60 до 70 лет. Стул у этих больных
наблюдается от 5 до 10 раз в сутки при сравни�
тельно хорошем общем самочувствии. Заболе�
вание длится от нескольких месяцев до не�
скольких лет.

При эндоскопическом осмотре отмечают умеренное
полнокровие и дрябловатость слизистой оболочки, в
части наблюдений она не изменена. Диагноз устанав�
ливается главным образом по результатам морфологи�
ческого исследования биоптатов слизистой оболочки
прямой или ободочной кишки при обнаружении утол�
щения базальной мембраны поверхностного эпителия
(в области крипт мембрана не изменена). В норме эта
пластинка имеет толщину 3–7 мкм, а при коллагено�
вом колите от 7 мкм до 60 мкм, даже до 90 мкм. В
собственной пластинке слизистой оболочки при кол�
лагеновом колите часто определяется плазмоклеточ�
ная и лимфоцитарная инфильтрация.

•••••  ЛимфоцитарныйЛимфоцитарныйЛимфоцитарныйЛимфоцитарныйЛимфоцитарный колитколитколитколитколит (МКБ: K52.9 Неин�
фекционный гастроэнтерит и колит неуточнён�
ный) имеет сходные клинические проявления
с коллагеновым колитом. Заболевание проте�
кает в среднем около 3 лет. Больные отмечают
нерезкую боль по всему животу. Не установле�
но связи с вирусными заболеваниями, диетой
или приёмом пищи. Обычно заболевают лица
среднего возраста. Одинаково часто болеют
мужчины и женщины. При эндоскопическом
и рентгенологическом исследовании слизис�
тая оболочка не изменена. При микроскопи�
ческом исследовании биоптатов слизистой
оболочки наблюдается увеличение числа инт�
ра�эпителиальных лимфоцитов, повреждение
поверхностного эпителия и усиление лимфо�
цитарной инфильтрации собственной плас�
тинки. Изредка отмечается переход этого ко�
лита в коллагеновый.

•••••  МикроскопическийМикроскопическийМикроскопическийМикроскопическийМикроскопический колитколитколитколитколит. Этот термин ввёл
Рид (1980 г.) на основании исследования боль�
ных с хронической диареей неясного генеза, у
которых при неизменённой слизистой оболоч�
ке в биоптате находили признаки хроническо�
го воспаления [79а]. Выделение этого колита
вызывает большие сомнения, поскольку для
него нет характерных гистологических или
клинических проявлений, а обнаруживаемые
изменения могут носить вторичный характер.

•••••  РадиационныйРадиационныйРадиационныйРадиационныйРадиационный колитколитколитколитколит (МКБ: K52.0 Радиаци�
онный гастроэнтерит и колит). Широкое рас�
пространение лучевой терапии для лечения
различных опухолей в малом тазу или брюш�
ной полости иногда сопровождается интенсив�

ным облучением рядом расположенных орга�
нов (в частности, толстой кишки). Это ослож�
нение может проявиться сразу после облуче�
ния или спустя некоторое время. После
облучения возникают некротические язвы,
кровотечения, воспаление слизистой оболоч�
ки.

•••••  Колиты,Колиты,Колиты,Колиты,Колиты, обусловленныеобусловленныеобусловленныеобусловленныеобусловленные приёмомприёмомприёмомприёмомприёмом алкоголяалкоголяалкоголяалкоголяалкоголя иииии
ЛСЛСЛСЛСЛС (МКБ: K52.1 Токсический гастроэнтерит и
колит). Колит алкоголиков характеризуется
уменьшением в криптах числа бокаловидных
клеток и наличием интенсивной диффузной
инфильтрации собственной пластинки слизи�
стой оболочки лимфоцитами и плазматичес�
кими клетками. При исследовании биоптатов
толстой кишки следует принимать во внима�
ние тот факт, что некоторые ЛС могут вызы�
вать активный колит. Даже очистительные
клизмы и слабительные становятся причиной
слабовыраженного воспаления, нередко сопро�
вождающегося десквамацией эпителия. При
применении цитостатиков эффект воздействия
на слизистую оболочку приближается к луче�
вому повреждению. Препараты солей золота
могут привести к развитию молниеносного
колита. У больных, лечившихся НПВС по по�
воду ревматоидного артрита, иногда возника�
ло поражение терминального отдела под�
вздошной кишки с изъязвлением и
стриктурой, очень сходное с болезнью Крона.

Ìåãàêîëîí
Мегаколон (МКБ: Q43.1 Болезнь Гиршпрунга,
K59.3 Мегаколон, не классифицированный в
других рубриках) — патологическое расширение
толстой кишки, обусловленное многочисленны�
ми причинами. Различные типы заболевания
имеют много сходных клинических проявлений.
Ведущими из них являются запор и увеличение
размеров кишки, боли в животе. Успех консер�
вативного или хирургического лечения во мно�
гом зависит от выявления причин, вызвавших
заболевание.

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ

Наиболее рациональной представляется класси�
фикация Фёдорова и Воробьёва [181а]. Соглас�
но этой классификации, выделено 7 форм забо�
левания: 11111 ) болезнь Хиршспрунга
(аганглионарный мегаколон) — врождённое не�
доразвитие интрамурального нервного аппарата
толстой кишки; 22222) обструктивный (обусловлен
механическими причинами); 33333) психогенный
(развивается в результате расстройств психики
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или неправильных привычек); 44444) эндокринный
(обусловлен заболеванием или недостаточной
функцией желёз внутренней секреции); 55555) ток�
сический (возникает в результате воздействия от�
дельных ЛС, инфекции и др.); 66666) нейрогенный
(обусловлен некоторыми заболеваниями нервной
системы); 77777) идиопатический (включает случаи,
когда не удаётся установить причину заболева�
ния).

БББББОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬ ХХХХХИРШСПРУНГИРШСПРУНГИРШСПРУНГИРШСПРУНГИРШСПРУНГААААА

Название болезни связано с именем датского вра�
ча, доложившего на заседании Берлинского об�
щества педиатров в 1886 г. два случая запора у но�
ворождённых с резким расширением и
утолщением стенки толстой кишки.

Только через 50 лет было установлено, что в основе
болезни Хиршспрунга лежит врождённое отсутствие
ганглиев межмышечного нервного (преимущественно
парасимпатического) сплетения в суженной части тол�
стой кишки (рис. 12�9,а на вклейке). Такой аганглиоз
приводит (из–за преобладания симпатической иннер�
вации) к стойкому тоническому сокращению мышеч�
ной оболочки кишки с нарушением перистальтики в этой
зоне (рис. 12�9,б на вклейке). Таким образом, расшире�
ние проксимальных отделов кишки вторично. Дальней�
шее изучение нервного сплетения толстой кишки по�
зволило выявить ещё 2 разновидности изменений,
протекающих клинически как болезнь Хиршспрунга.
Одна из них характеризуется уменьшением количества
и размеров ганглиев межмышечного сплетения с умень�
шением в них числа нейронов — гипоганглиоз. Значи�
тельно реже встречаются изменения, заключающиеся в
увеличении размеров ганглиев — гиперганглиоз. Под�
робнее об этиологии (генетические аспекты) см. в ста�
тье «Мегаколон врождённый».

При типичном варианте болезни Хиршспрунга
толстая кишка значительно расширена и может
занимать значительную часть брюшной полости.
В 70–80% случаев суженный участок бывает ко�
ротким, вовлечены различные отделы прямой
кишки, реже сужение распространяется и на сиг�
мовидную кишку. В редких случаях аганглиоз мо�
жет захватывать всю толстую кишку и даже рас�
пространяться на тонкую.

Прижизненная диагностика болезни Хиршспрунга с по�
мощью рентгенологического, физиологического и эн�
доскопических методов обследования достоверна
лишь в 60–70% случаев. Вот почему Swensen ещё в
1955 г. [65а] предложил в сомнительных случаях про�
водить небольшое оперативное вмешательство с
трансанальным иссечением фрагмента задней стенки
прямой кишки на 2–3 см выше зубчатой линии. Фраг�
мент должен содержать все оболочки кишечной стен�
ки с расположенным между ними нервным сплетени�
ем.

При гистохимическом выявлении ацетилхолинэстеразы
в слизистой оболочки из зоны сужения обнаруживается
значительное увеличение окраски по ходу парасимпа�

тических нервных волокон (рис. 12�9,в на вклейке). В
норме эти структуры окрашиваются значительно сла�
бее или не выявляются совсем. Выявление при этом за�
болевании активности ацетилхолинэстеразы в собствен�
ной пластинке слизистой оболочки позволило
рекомендовать простой метод исследования биоптатов
слизистой оболочки из области сужения, переходной и
расширенной зоны. В части случаев этот метод позво�
ляет обойтись без диагностической биопсии по Свенсо�
ну.

ИИИИИДИОПАДИОПАДИОПАДИОПАДИОПАТИТИТИТИТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ МЕГМЕГМЕГМЕГМЕГАКОЛАКОЛАКОЛАКОЛАКОЛОООООННННН

Группа больных с этой формой заболевания со�
ставляет более 30% от всех больных с синдромом
мегаколона у взрослых. Несмотря на всесторон�
нее обследование, выявить причину возникнове�
ния запоров и увеличения размеров кишки в этих
случаях не удаётся. При микроскопическом ис�
следовании каких�либо изменений в ганглиях и
нервах толстой кишки не обнаруживают или от�
мечают дистрофические изменения разной сте�
пени выраженности.

ПППППРИОБРЕТРИОБРЕТРИОБРЕТРИОБРЕТРИОБРЕТЕЕЕЕЕННЫЙННЫЙННЫЙННЫЙННЫЙ МЕГМЕГМЕГМЕГМЕГАКОЛАКОЛАКОЛАКОЛАКОЛОООООННННН

В эту группу можно включить все те виды мегако�
лон, которые возникают в течение жизни боль�
ного. К ним относятся обструктивный мегаколон,
связанный с различными видами хронической
кишечной непроходимости, психогенный и эн�
докринный (микседема, СД, гипопаратиреоз),
сюда же следует отнести мегаколон, вызванный
ЛС, применяющимися при болезни Паркинсо�
на, некоторыми ганглиоблокаторами и антидеп�
рессантами, которые протекают без повреждения
нейронов.

Äèâåðòèêóëåç òîëñòîé êèøêè
Приобретённый дивертикул толстой кишки —
грыжевидное выпячивание слизистой оболочки,
выбухающее сквозь циркулярный мышечный слой
в толщу или за пределы кишечной стенки. В про�
тивоположность врождённому дивертикулу, он
образован не всеми оболочками кишечной стен�
ки и называется поэтому ложным или псевдоди�
вертикулом. Термином «дивертикулёз» (МКБ:
K57 Дивертикулярная болезнь кишечника) обо�
значают множественные дивертикулы (вне зави�
симости от их локализации в ЖКТ). При воспа�
лении одного или нескольких дивертикулов
развивается дивертикулит.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Долгое время считали, что основная клини�
ческая симптоматика заболевания (спастические боли
в животе, частичная толстокишечная непроходимость)
обусловлена дивертикулитом. Эта точка зрения была
опровергнута [58а], так как обнаружилось, что в 1/3
операционных препаратов толстой кишки, удалённых
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по поводу дивертикулита, нет морфологических при�
знаков воспаления. В настоящее время большое зна�
чение в патогенезе заболевания придают нарушению
кишечной моторики. В кишке формируются корот�
кие замкнутые сегменты с повышенным внутриполо�
стным давлением, вызывающим образование пульси�
онных дивертикулов.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация дивертикулёзадивертикулёзадивертикулёзадивертикулёзадивертикулёза. В 45–65% дивертику�
лы локализуются только в сигмовидной кишке, реже
в процесс вовлекаются проксимальные отделы тол�
стой кишки. Тотальный дивертикулёз встречается ред�
ко и по своим клинико�морфологическим проявле�
ниям он отличается от дивертикулёза дистальных
отделов толстой кишки. Некоторые авторы выделяют
2 клинико�морфологические формы дивертикулёза:
спастическую и атоническую. Спастический диверти�
кулёз клинически характеризуется нарушениями ки�
шечной моторики, частым развитием воспалительных
осложнений и встречается у больных в возрасте 35–
60 лет.

МММММОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗ

•  Макроскопически в стенке кишки отмечаются выра�
женная сегментация и гипергаустрация с формирова�
нием высоких (1,2–2,3 см) серповидных межгаустраль�
ных складок, перекрывающих просвет кишки.
Параллельно тениям располагаются 2 ряда диверти�
кулов: более крупные в сигмовидной кишке и мелкие
в нисходящей.

•  Ещё в 1960�х гг. было показано, что утолщение мы�
шечной оболочки толстой кишки с разволокнением
на отдельные пучки циркулярных мышц характерно
для особой формы дивертикулёза и предшествует фор�
мированию дивертикулов. При прогрессировании про�
цесса пучки циркулярного мышечного слоя атрофи�
руются и разволокняются, а периваскулярные
пространства расширяются. Такие участки представ�
ляют собой «слабые места» кишечной стенки, через
которые пролабирует слизистая оболочка. Одной из
причин атрофии циркулярных мышц являются выра�
женные расстройства регионарного кровообращения.

•  Атонический дивертикулёз обнаруживается обычно на
секции у лиц пожилого и старческого возраста и в боль�
шинстве случаев протекает бессимптомно. Кишечная
стенка дряблая, иногда истончена, серповидные
складки небольшие и редкие, гаустры мелкие и широ�
кие. Дивертикулы формируют 2 параллельных тени�
ям ряда, но они крупнее, содержат каловые камни и
чаще обнаруживаются на всём протяжении левых от�
делов ободочной кишки.

Осложнения.Осложнения.Осложнения.Осложнения.Осложнения. Наиболее частыми осложнениями дивер�
тикулярной болезни являются дивертикулит, периди�
вертикулит, периколитические абсцессы, перфорация
дивертикулов и — как следствие — перитонит и фор�
мирование свищей. Частота дивертикулита составляет
около 20% среди всех осложнений. Воспаление обыч�
но развивается в одном дивертикуле. Перфорацию ди�
вертикулов наблюдают у 3,3% больных. Прикрытые
перфорации сопровождаются перидивертикулитом и
служат источником формирования свищей и абсцес�
сов. Дивертикулы — наиболее частый источник кро�
вотечений из нижних отделов ЖКТ.

СочетанияСочетанияСочетанияСочетанияСочетания ссссс другимидругимидругимидругимидругими заболеваниями.заболеваниями.заболеваниями.заболеваниями.заболеваниями. Дивертикулёз и
рак толстой кишки встречаются у одного больного не
часто. У отдельных больных наблюдается сочетание
грыжи пищеводного отверстия диафрагмы, холелити�
аза и дивертикулёза толстой кишки — триада Сейнта.

Îïóõîëè
МКБМКБМКБМКБМКБ: D12 Доброкачественное новообразование
ободочной кишки, прямой кишки, заднего про�
хода [ануса] и анального канала, C18 Злокаче�
ственное новообразование ободочной кишки, C19
Злокачественное новообразование ректосигмоид�
ного соединения, C20 Злокачественное новооб�
разование прямой кишки, C21 Злокачественное
новообразование заднего прохода [ануса] и аналь�
ного канала.

В настоящее время во многих странах Европы и
Северной Америки рак прямой и ободочной ки�
шок выходит на первое место среди опухолей дру�
гих локализаций. Ведущую роль в возникновении
толстокишечного рака, по мнению большинства
авторов, играют аденомы. Это подтверждается
тем, что нередко на фоне железистых полипов
обнаруживают участки рака, а в раковых опухолях
выявляют зоны сохранившихся аденом.

ÀÄÅÍÎÌÛ ÒÎËÑÒÎÉ ÊÈØÊÈ

Изучение частоты возникновения аденом и ра�
ков в различных странах показало чёткую корре�
ляцию между ними у лиц старше 50 лет. Другим
аргументом в пользу связи аденом и рака может
служить преимущественная их локализация в сиг�
мовидной и прямой кишках.

За последние годы веские аргументы против теории воз�
никновения рака из аденом привели японские исследо�
ватели, установившие, что ранние раки (менее 1,0 см в
диаметре) носят эндофитный характер и не имеют при�
знаков железистых полипов. Эти наблюдения как бы
свидетельствуют о возникновении рака de novo.

Впрочем, отсутствие типичных признаков аденом
в этих наблюдениях не даёт оснований исключить
наличие предшествующей развитию рака пере�
стройки эпителия в отдельных криптах. Так, при
изучении поверхности неизменённой слизистой
оболочки операционных препаратов, удалённых
по поводу рака, в ней при стереомикроскопичес�
ком исследовании (с предварительной окраской
метиленовым синим) можно обнаружить единич�
ные крипты или их группы с признаками диспла�
зии эпителия (рис. 12�10,а на вклейке). Эти оча�
говые изменения получили название
микроаденом. По мере увеличения числа крипт с
дисплазированным эпителием слизистая оболоч�
ка утолщается, в ней появляется полиповидное
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образование. Особенно хорошо ранние стадии
развития аденом можно проследить при некото�
рых формах аденоматоза, когда в одном поле зре�
ния видны микроаденомы, занимающие одну
или группу крипт без формирования полипа, а
рядом располагаются мелкие полипы на широ�
ком основании или тонкой ножке (рис. 12�10,б
на вклейке). В большинстве таких аденом дисп�
лазия эпителия выражена умеренно, но встреча�
ются микроаденомы со значительной дисплази�
ей эпителия. Это косвенно свидетельствует о
различных темпах роста микроаденом и возмож�
ном переходе их в рак, минуя стадию обычного
железистого полипа. В настоящее время их ста�
ли называть аберрантными (отклоняющимися от
стандарта) криптами. На основании многочис�
ленных экспериментальных исследований и изу�
чения операционных препаратов установлено,
что такие крипты имеют определённое значение
в канцерогенезе, и их можно рассматривать как
предраковые изменения.

Рак, возникающий в аденомах, диагностируют в
тех случаях, когда обнаруживают прорастание же�
лезистых комплексов или отдельных клеток за
базальную мембрану крипт или мышечную мем�
брану слизистой оболочки. Следует, однако,
иметь в виду, что изредка сходные изменения мо�
гут быть обусловлены псевдокарциноматозной
инвазией, вызванной травматическим перемеще�
нием эпителия в подслизистую основу (напри�
мер, при перекруте ножки полипа).

АААААДЕНДЕНДЕНДЕНДЕНОООООМЫМЫМЫМЫМЫ РРРРРАААААЗЛИЗЛИЗЛИЗЛИЗЛИЧЧЧЧЧНННННОООООГГГГГООООО ГИСТГИСТГИСТГИСТГИСТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИГИГИГИГИЧЧЧЧЧЕСКОЕСКОЕСКОЕСКОЕСКОГГГГГООООО СТРОЕНИЯСТРОЕНИЯСТРОЕНИЯСТРОЕНИЯСТРОЕНИЯ

В соответствии с международной гистологичес�
кой классификацией опухолей кишечника выде�
ляют 3 типа аденом: тубулярная, тубулярно�вор�
синчатая и ворсинчатая. Дифференциальная
диагностика аденом строится на соотношении
железистых и ворсинчатых структур. К тубуляр�
ным аденомам относят такие опухоли, в которых
железистая ткань составляет более 75–80%. Если
такой же процент составляют ворсинки, то ново�
образование квалифицируют как ворсинчатую
аденому. Опухоль без заметного преобладания
желёз или ворсин относят к тубулярно�ворсин�
чатым аденомам.

ТТТТТубулярнаяубулярнаяубулярнаяубулярнаяубулярная аденомааденомааденомааденомааденома (железистый полип) — наи�
более распространённая доброкачественная
опухоль толстой кишки, составляющая около
60% всех удалённых аденом. Тубулярная адено�
ма имеет тело с гладкой или крупнодольчатой
поверхностью и ножку или широкое основание
(рис. 12�11,а на вклейке). В 80% их диаметр не
превышает 1 см. При микроскопическом иссле�

довании они состоят из большого числа округ�
лых или извитых желёз, тесно примыкающих
друг к другу; строма развита слабо, содержит
большое количество тонкостенных сосудов.
Дисплазия эпителия желёз обычно выражена
умеренно. Малигнизацию обнаруживают ред�
ко (0,2–2%).

ТТТТТубулярно�ворсинчатыеубулярно�ворсинчатыеубулярно�ворсинчатыеубулярно�ворсинчатыеубулярно�ворсинчатые аденомыаденомыаденомыаденомыаденомы занимают вто�
рое место по распространённости после тубу�
лярных аденом. Поверхность их с более выра�
женной дольчатостью и наличием участков
ворсинчатого вида (рис. 12�11,б на вклейке).
Обычно размеры этих аденом больше, чем ту�
булярных. При микроскопическом исследова�
нии видны более извитые и деформированные
железы. Увеличивается количество ворсинок,
выступающих над поверхностью или в просвет
желёз. Малигнизация в этой группе аденом со�
ставляет более 10%.

ВорсинчатыеВорсинчатыеВорсинчатыеВорсинчатыеВорсинчатые аденомыаденомыаденомыаденомыаденомы обычно имеют размеры
более 1 см. Наряду с полиповидными формами
на ножках или широком основании наблюда�
ют своеобразные стелющиеся ворсинчатые аде�
номы, занимающие значительные участки сли�
зистой оболочки (рис. 12�11,в,г на вклейке).
Микроскопически: многочисленные тонкие
ворсинки, прослеживающиеся от верхушек до
основания, но небольшое число желёз встреча�
ется почти во всех ворсинчатых аденомах. Час�
тота малигнизации колеблется от 24 до 60%
(рис. 12�12,а на вклейке). Учитывая, что суще�
ствует чёткая зависимость между нарастанием
степени дисплазии эпителия аденом и часто�
той их малигнизации, при описании гистоло�
гического строения необходимо отмечать и вы�
раженность дисплазии. Выделяют 3 степени
дисплазии: I — слабая, II — умеренная и III —
значительная. В зависимости от степени дисп�
лазии нарастают полиморфизм и гиперхромия
ядер, увеличивается ядерно�цитоплазматичес�
кое соотношение и число митозов, уменьшает�
ся количество бокаловидных клеток, наруша�
ются полярность и гистоархитектоника
эпителия. Наиболее важным и трудным для па�
тологоанатома вопросом является определение
границы между значительной дисплазией и на�
чалом рака. По мнению отдельных исследова�
телей, эта стадия должна квалифицироваться
как рак in situ (рис. 12�12,б на вклейке).

СССССЕМЕЙНЫЙЕМЕЙНЫЙЕМЕЙНЫЙЕМЕЙНЫЙЕМЕЙНЫЙ АДЕНАДЕНАДЕНАДЕНАДЕНОООООМАМАМАМАМАТТТТТОЗНЫЙОЗНЫЙОЗНЫЙОЗНЫЙОЗНЫЙ ПОЛИПОЗПОЛИПОЗПОЛИПОЗПОЛИПОЗПОЛИПОЗ

Семейный аденоматоз толстой кишки относят к
облигатному предраку, поскольку возникновение
раковых опухолей при нём отмечают в 80% слу�
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чаев (часто встречаются множественные раки).
Семейный аденоматозный полипоз толстой
кишки — наследственное заболевание (OMIM
*114500 и 175100, ген APC, 5q21, ℜ ), поражаю�
щее лиц молодого возраста. Оно характеризует�
ся наличием на слизистой оболочке толстой
кишки очень большого количества аденом, рас�
полагающихся во всех её отделах. Число поли�
пов колеблется от нескольких сотен до несколь�
ких тысяч, что отличает аденоматозный полипоз
от множественных аденом толстой кишки, чис�
ло которых практически никогда не превышает
нескольких десятков. Дефекты гена APC —  при�
чины семейного аденоматоза толстой кишки —
зарегистрированы и при других синдромах по�
липоза, и в части случаев рака толстой кишки.

•  Известны случаи аттенуированного (ослабленного)
полипоза (OMIM 175100), при котором количество
полипов может быть небольшим и локализоваться
преимущественно в восходящей или нисходящей
кишках при наличии семейного характера заболева�
ния.

•  В ряде случаев аденоматоз может сочетаться с остео�
мами костей черепа или мягкотканными опухолями
(синдром Гарднера, OMIM 175100), изредка с опухо�
лями мозга (синдром Тюрко, OMIM 276300), опухо�
лями надпочечников, щитовидной железы, кистами
сальных желёз. Иногда (чаще в послеоперационном
периоде) у этих больных обнаруживают десмомы в
подкожной клетчатке или в корне брыжейки.

•  У 70% больных при осмотре глазного дна находят
небольшие овальные дефекты сетчатки, что делает
этот признак ценным диагностическим симптомом.

ÇËÎÊÀ×ÅÑÒÂÅÍÍÛÅ ÝÏÈÒÅËÈÀËÜÍÛÅ
ÎÏÓÕÎËÈ

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Выделяют (гистологическая
классификация ВОЗ) 7 видов раковых опухолей.
Самой распространённой является аденокарци�
нома, на её долю приходится более 80% всех ра�
ковых опухолей толстой кишки. В прогностичес�
ких целях при описании раковых опухолей
следует отмечать степень клеточной дифферен�
цировки (высокую, умеренную или низкую), глу�
бину прорастания опухоли, степень лимофоци�
тарной инфильтрации и фибробластической
реакции стромы. Особо тщательному исследо�
ванию следует подвергать лимфоузлы для опре�
деления количества метастазов и их расположе�
ния по отношению к опухоли и сосудам. При
углублённом обследовании больных с раком тол�
стой кишки высока вероятность обнаружения му�
таций различных генов, приведших к развитию
злокачественной опухоли (см. «Рак толстой
кишки» в приложении «Генетические заболева�
ния»).

•  СлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистая аденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарцинома (слизистый рак, коллоид�
ный рак) характеризуется значительной секрецией сли�
зи со скоплением её в виде «озёр» разной величины.
Клетки опухоли располагаются по периферии скопле�
ний слизи, реже их обнаруживают среди слизи в виде
отдельных комплексов.

•  Перстневидно�клеточныйПерстневидно�клеточныйПерстневидно�клеточныйПерстневидно�клеточныйПерстневидно�клеточный ракракракракрак (мукоцеллюлярный
рак): клетки опухоли крупные, округлой формы, изо�
лированные. Из�за внутриклеточного скопления сли�
зи ядро клетки оттеснено к периферии, что придаёт ей
сходство с перстнем. Чаще (по сравнению с другими
формами рака толстой кишки) наблюдают внутристе�
ночный рост без чётких границ, что следует учитывать
при выборе метода резекции и определении её границ.

•  ПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточный ракракракракрак. Обычно он локализуется в
анальном канале или нижних отделах прямой кишки и
очень редко встречается в других отделах толстой киш�
ки. Опухоли, располагающиеся на уровне зубчатой ли�
нии, обычно хорошо дифференцированы с выражен�
ным ороговением. В вышерасположенных опухолях
ороговение выражено слабее или отсутствует, поли�
морфизм клеток более выраженный. При крупных
размерах опухоли нередко обнаруживаются метаста�
зы.

•  ЖелезистоЖелезистоЖелезистоЖелезистоЖелезисто�плоскоклеточныйплоскоклеточныйплоскоклеточныйплоскоклеточныйплоскоклеточный ракракракракрак встречается редко и
составляет доли процента от остальных раков толстой
кишки. Опухоль диагностируется при наличии круп�
ных участков аденокарциномы и плоскоклеточного
рака.

•  НедифференцированныйНедифференцированныйНедифференцированныйНедифференцированныйНедифференцированный ракракракракрак. К этим опухолям отно�
сят раки, не образующие железистых структур. Рако�
вые клетки обычно формируют поля и тяжи. Часто
наблюдается внутристеночный рост по лимфатичес�
ким щелям и сосудам.

•  Иногда определение гистологического типа рака зат�
руднено из�за наличия участков различного строения.
В таких случаях ведущее диагностическое значение
имеет тот компонент, который характеризуется более
злокачественным ростом.

КарциноидыКарциноидыКарциноидыКарциноидыКарциноиды. Этот тип опухолей, чаще всего локализу�
ющийся в дистальном отделе прямой кишки, не быва�
ет гормонально�активным. Карциноид обычно распо�
лагается в подслизистой основе, его размеры, как
правило, менее 1,0 см. Слизистая оболочка над ним
атрофирована, выбухает в просвет кишки в виде поли�
па. В соответствии с гистологической классификацией
карциноиды больше 1,0 см следует относить к злока�
чественным. Изредка встречаются крупные опухоли с
глубоким прорастанием в стенку и окружающие ткани
и метастазами в лимфатические узлы. В прямой кишке
обнаруживают главным образом, неаргентаффинные
карциноиды.

ÍÅÝÏÈÒÅËÈÀËÜÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

Неэпителиальные доброкачественные опухоли со�
ставляют около 3% всех опухолей толстой кишки.
Их строение не отличается от аналогичных опу�
холей других локализаций. Это относится к таким
опухолям, как лейомиомы, липомы, нейрофиб�
ромы и др. Из сосудистых опухолей в толстой
кишке встречаются различные ангиомы.
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Из злокачественных неэпителиальных опухолей
чаще диагностируется лейосаркома. Обычно она
имеет крупные размеры (более 1 см в диаметре).
При микроскопическом исследовании: умерен�
ный полиморфизм и сигарообразный вид ядер.
Основным критерием злокачественности явля�
ется увеличение числа митозов (5–10 митозов в
10 полях зрения при большом увеличении).

ÂÒÎÐÈ×ÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

В отдельных случаях в стенку прямой и ободоч�
ной кишок могут прорастать опухоли соседних
органов (предстательной железы, матки, яични�
ков, желудка). Кроме того, симулировать первич�
ную опухоль толстой кишки могут метастазы
опухолей других органов.

Îïóõîëåïîäîáíûå
ïîðàæåíèÿ

Группу гамартом формируют разные опухолевид�
ные образования — результат самых различных
процессов.

•  СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром Пейтца–ЕгерсаПейтца–ЕгерсаПейтца–ЕгерсаПейтца–ЕгерсаПейтца–Егерса [Пейтца–Турена син�
дром, Пейтца–Турена–Егерса синдром, ленти�
гиноз периорофациальный; OMIM *175200,
мутации гена серин/треонин киназы 11
(OMIM 602216), ℜ ] характеризуется наличи�
ем триады признаков: локализация полипов в
любом отделе ЖКТ, меланиновая пигментация
слизистой оболочки губ, кожи лица, кистей и
стоп и наследственный характер заболевания.
Чаще всего полипы расположены в тощей и
подвздошной кишках, реже они обнаружива�
ются в толстой кишке и желудке. Характерным
осложнением заболевания является инвагина�
ция кишки в зоне расположения полипа. Мик�
роскопическое исследование позволяет отли�
чить эти полипы от других по наличию в их
строме ветвящихся пучков ГМК. Эпителий
желёз без признаков дисплазии. Малигниза�
цию полипов наблюдают очень редко.

•  ЮвенильныеЮвенильныеЮвенильныеЮвенильныеЮвенильные полипыполипыполипыполипыполипы иииии полипозполипозполипозполипозполипоз встречаются
преимущественно у детей и юношей, что и по�
лучило отражение в их названии, изредка они
наблюдаются у взрослых. Характерны частые
кровотечения, приводящие нередко к глубокой
анемии. Полипы имеют округлую форму с глад�
кой и багрово�красной поверхностью и длин�
ную ножку. При локализации в прямой кишке
полипы могут выпадать из заднего прохода
(рис. 12�13 на вклейке). У трети больных уста�
новлен семейный характер заболевания. При
микроскопическом исследовании в ювениль�

ном полипе обнаруживаются мелкие и круп�
ные кистозно�расширенные железы, эпителий
без признаков дисплазии. Строма развита хо�
рошо, содержит участки воспалительной ин�
фильтрации. При ювенильном полипозе поли�
пы могут располагаться во всех отделах толстой
кишки, иногда в желудке и двенадцатиперст�
ной кишке. Малигнизацию обнаруживают у
12% больных.

•  ГГГГГиперпластическийиперпластическийиперпластическийиперпластическийиперпластический полип.полип.полип.полип.полип. В слизистой обо�
лочке дистальных отделов прямой и сигмовид�
ной кишок нередко обнаруживают мелкие
бляшковидные полипы с гладкой поверхнос�
тью и диаметром не более 0,5 см, не отличаю�
щиеся по цвету от окружающей слизистой обо�
лочки. При микроскопическом исследовании
железы умеренно расширены, эпителий их об�
разует многочисленные складки, которые на
поперечных срезах имеют звёздчатый вид. У
входа в крипты довольно часты тонкие сосоч�
ковые разрастания. Количество бокаловидных
клеток небольшое. Изредка в гиперпластичес�
ком полипе можно обнаружить очаговую дис�
плазию эпителия. Имеются единичные наблю�
дения возникновения рака на фоне этих
полипов.

•  ДоброкачественныйДоброкачественныйДоброкачественныйДоброкачественныйДоброкачественный лимфоидныйлимфоидныйлимфоидныйлимфоидныйлимфоидный полипполипполипполипполип. Еди�
ничные или множественные полипы прямой и
ободочной кишок могут быть обусловлены ги�
перплазией лимфатических фолликулов. Чаще
они обнаруживаются у лиц молодого возраста.
Их диаметр колеблется от 0,1 см до 0,3 см, ред�
ко достигает 0,6 см. При большом их количе�
стве картина может напоминать полипоз. При
гистологическом исследовании: один или
группа лимфатических фолликулов с хорошо
выраженными центрами размножения и атро�
фией слизистой оболочки над ними.

•  ВоспалительныйВоспалительныйВоспалительныйВоспалительныйВоспалительный полип.полип.полип.полип.полип. Этот вид полипов воз�
никает вследствие хронического воспалитель�
ного процесса, особенно часто при неспеци�
фическом язвенном колите или болезни
Крона. В этих случаях их количество и разме�
ры могут значительно варьировать. Иногда при
макроскопическом осмотре их можно принять
за диффузный полипоз.

Äðóãèå ïàòîëîãè÷åñêèå
ïðîöåññû â òîëñòîé êèøêå

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЁЁЁЁЁННАЯННАЯННАЯННАЯННАЯ АНГИОДИСПЛАЗИЯАНГИОДИСПЛАЗИЯАНГИОДИСПЛАЗИЯАНГИОДИСПЛАЗИЯАНГИОДИСПЛАЗИЯ

Термин «ангиодисплазия» (МКБ: K55.2 Ангио�
дисплазия ободочной кишки) употребляется для

инна
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обозначения порока развития сосудов, часто
описываемого как кавернозная ангиома.

•  Основным клиническим симптомом являются перио�
дические кровотечения. В толстой кишке преобла�
дают кавернозные ангиомы, занимающие нередко
значительные участки кишечной стенки. У большин�
ства больных они расположены в прямой и сигмо�
видной кишках, значительно реже — только в пря�
мой кишке. Иногда ангиоматоз толстой кишки
сочетается с распространённым ангиоматозом кожи
туловища или конечностей, реже влагалища и моче�
вого пузыря.

•  При осмотре слизистой оболочки участков толстой
кишки, удалённых во время операции, в зоне лока�
лизации изменённых сосудов отмечаются лишь сгла�
женность или полное отсутствие складок и синюш�
ная окраска слизистой оболочки с отдельными
небольшими участками утолщения. Очень трудно об�
наружить на препарате источник кровотечения, от�
мечаемого до операции. Нередко в серозной оболоч�
ке определяется большое количество неравномерно
расширенных извитых вен, в которых изредка выяв�
ляются флеболиты.

•  При микроскопическом исследовании препаратов наи�
большие изменения сосудов наблюдаются в подсли�
зистой основе и субсерозном слое. Вены этих слоёв
значительно эктазированы, стенки их истончены,
иногда формируют многокамерные конгломераты. В
слизистой оболочке могут встречаться группы или
отдельные значительно расширенные вены и капил�
ляры. Проводить биопсию у больных с врождённой
ангиодисплазией толстой кишки не рекомендуется
из�за возможности значительного кровотечения.

ПППППРИОБРЕТРИОБРЕТРИОБРЕТРИОБРЕТРИОБРЕТЁЁЁЁЁННАЯННАЯННАЯННАЯННАЯ АНГИОДИСПЛАЗИЯАНГИОДИСПЛАЗИЯАНГИОДИСПЛАЗИЯАНГИОДИСПЛАЗИЯАНГИОДИСПЛАЗИЯ

Ангиодисплазия толстой кишки приобретённо�
го характера является причиной кишечных кро�
вотечений в 2–8% всех случаев. Этот вид ангио�
дисплазии характерен преимущественно для
слепой кишки или правой половины ободочной,
чаще у пожилых больных. При этом наблюдает�
ся эктазия вен и капилляров обычного строения
с наличием артериовенозных анастомозов, рас�
полагающихся в подслизистой основе на неболь�
шом участке.

СССССИНДРОИНДРОИНДРОИНДРОИНДРОМММММ СОЛИТСОЛИТСОЛИТСОЛИТСОЛИТАРНАРНАРНАРНАРНОЙОЙОЙОЙОЙ ЯЗВЫЯЗВЫЯЗВЫЯЗВЫЯЗВЫ ПРЯМОЙПРЯМОЙПРЯМОЙПРЯМОЙПРЯМОЙ КИШКИКИШКИКИШКИКИШКИКИШКИ

Этот синдром встречается у лиц обоего пола в
возрасте 20–40 лет и проявляется кровянисты�
ми и слизистыми выделениями из прямой киш�
ки, расстройствами дефекации и болями в аналь�
ной области. Язва обычно располагается на
передней стенке прямой кишки сразу за аналь�
ным каналом или на расстоянии 4–12 см от его
верхнего края. Возникновение солитарной язвы
обусловлено внутренним выпадением передней
стенки прямой кишки. При натуживании пере�
дняя стенка прямой кишки пролабирует в про�

свет, перекрывая его и препятствуя дефекации.
По�видимому, часть слизистой оболочки может
сдавливаться сокращающимся сфинктером. При
микроскопическом исследовании слизистой
оболочки из края язвы обнаруживают характер�
ные изменения: замещение собственной плас�
тинки слизистой оболочки фибробластами и
ГМК, исходящими из мышечной пластинки и
располагающимися между криптами. Крипты в
основном сохраняют свою форму, в них умень�
шено количество бокаловидных клеток. Язвен�
ный дефект обычно ограничивается верхними
отделами слизистой оболочки и почти никогда
не сопровождается заметной воспалительной ин�
фильтрацией. Иногда в зоне язвы развивается
воспалительный полип. Другим осложнением
солитарной язвы является локальный и глубо�
кий кистозный колит, вызванный смещением
эпителия слизистой оболочки в подслизистую
основу.

ЭЭЭЭЭНДОМЕТРИОЗНДОМЕТРИОЗНДОМЕТРИОЗНДОМЕТРИОЗНДОМЕТРИОЗ

Очаги эктопированного эндометрия (МКБ:
N80.5 Эндометриоз кишечника) могут обнару�
живаться в органах и брюшине малого таза. Сиг�
мовидная и прямая кишки вовлекаются в про�
цесс в 18–25% случаев тазового эндометриоза.
При этом могут возникать симптомы, сходные с
клиническими проявлениями раковой опухоли:
боли в животе, запор или признаки кишечной
непроходимости, кровотечения. Последние
иногда совпадают с менструацией, но во многих
наблюдениях такого совпадения нет. В части
случаев показанием к операции служит нараста�
ющая кишечная непроходимость. В зоне пора�
жения отмечаются утолщение и уплотнение
стенки. При микроскопическом исследовании:
множественные мелкие участки железистого эн�
дометрия, окружённые характерной клеточной
стромой со следами старых кровоизлияний.

АААААМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗМИЛОИДОЗ

Различные метаболические нарушения могут со�
провождаться воспалительными, пролифератив�
ными или инфильтративными повреждениями
слизистой оболочки толстой кишки, что позво�
ляет диагностировать их с помощью биопсии.
При системном амилоидозе (МКБ: E85 Амило�
идоз) первичного или вторичного типа поража�
ются мелкие сосуды кишечной стенки. Эти от�
ложения хорошо видны и при обычной окраске
в виде гиалиновых утолщений под эндотелием
мелких артерий, в базальной мембране крипт
или в собственной мышечной пластинке слизи�
стой оболочки. При окраске Конго красным они
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красного цвета, но особенно специфична эта
окраска в поляризованном свете: амилоид при�
обретает зеленоватый цвет.

Çàáîëåâàíèÿ àíàëüíîãî
êàíàëà

Если исходить из функциональных особеннос�
тей, то следует признать, что верхняя и нижняя
границы анального канала соответствуют верх�
нему и нижнему краям внутреннего сфинктера.
Это определение соответствует «хирургическо�
му» пониманию заднепроходного канала. «Ана�
томический» анальный канал несколько коро�
че, поскольку его верхняя граница определяется
зубчатой линией, где слизистая оболочка пря�
мой кишки переходит в многослойный плоский
эпителий анального канала. Расположение этой
линии соответствует середине внутреннего сфин�
ктера. Длина анатомического анального канала
колеблется от 2,0 см до 5,0 см (рис. 12�14 на
вклейке). Сразу над зубчатой линией слизистая
оболочка прямой кишки образует несколько
продольных складок длиной от 1,5 см до 2 см —
анальные колонки. У нижнего их края на уровне
зубчатой линии между ними имеются неболь�
шие углубления — синусы, нижний край кото�
рых отграничен небольшой складкой — аналь�
ным клапаном. В каждый синус открываются
анальные железы. Протоки этих желёз имеют из�
витой ход, а иногда и значительную протяжён�
ность, проникая за пределы сфинктера. Полага�
ют, что инфицирование этих желёз и является
причиной возникновения парапроктита и сви�
щей.

Выше зубчатой линии на небольшом протяжении сли�
зистая оболочка представлена переходным или кло�
акогенным эпителием, напоминающим эпителий про�
статической части уретры.

Ниже зубчатой линии и до нижней границы анального
канала последний выстлан многослойным плоским
неороговевающим эпителием, не имеющим придат�
ков кожи. Только дистальнее нижней границы аналь�
ного канала начинается постепенный переход в кожу,
содержащую волосы, потовые и сальные железы. В
подслизистой оболочке на уровне анальных коло�
нок выявляются конгломераты мешковидно расши�
ренных вен, образующих кавернозные тельца пря�
мой кишки, располагающиеся на левой боковой,
правой заднебоковой и правой переднебоковой стен�
ках анального канала. В 1/3 случаев они разбросаны
диффузно и не образуют групп. Каждая кавернозно
расширенная вена оплетена тонкими артериями, ко�
торые, не распадаясь на капилляры, открываются в
её просвет, что обеспечивает приток артериальной
крови в кавернозные вены. В условиях нормы они
принимают участие в герметизации просвета прямой
кишки.

ГГГГГЕМОРРОЙЕМОРРОЙЕМОРРОЙЕМОРРОЙЕМОРРОЙ

(МКБ: I84 Геморрой.) Название заболевания оп�
ределяет его основной симптом — кровотечение.
Кровотечение при геморрое носит преимуще�
ственно артериальный, а не венозный характер,
о чем свидетельствуют алый цвет крови и выде�
ление её у части больных пульсирующей струй�
кой. Природа артериальных кровотечений из ге�
морроидальных вен хорошо объясняется
наличием в геморроидальных узлах кавернозных
телец, заполняющихся по многочисленным ар�
териовенозным анастомозам артериальной кро�
вью. Геморроем страдают более 10% взрослого
населения, чаще мужчины. Геморроидальные
узлы возникают обычно в тех же участках, где в
норме располагаются скопления кавернозных
вен. Геморроидальные узлы появляются по мере
гиперплазии кавернозных телец. Внутренние ге�
морроидальные узлы располагаются выше зуб�
чатой линии и покрыты слизистой оболочкой
прямой кишки. Наружные геморроидальные
узлы располагаются ниже зубчатой линии и по�
крыты многослойным плоским эпителием. Внут�
ренние и наружные геморроидальные узлы мо�
гут возникать самостоятельно, но часто
сливаются, образуя комбинированные узлы.

При микроскопическом исследовании удалён�
ных геморроидальных узлов в них обнаружива�
ются конгломераты кавернозных телец прямой
кишки или изолированные кавернозные вены
(рис. 12�15,а на вклейке) с утолщёнными скле�
розированными стенками. В них определяются
многочисленные внутристеночные артерии (рис.
12�15,б на вклейке). На сериях срезов можно
проследить их извитой ход и непосредственное
соединение с просветом кавернозных вен. При
«остром» тромбированном геморрое каверноз�
ные тельца и изолированные кавернозные вены
резко расширены, заполнены свежими тромба�
ми.

АААААНАЛЬНАЯНАЛЬНАЯНАЛЬНАЯНАЛЬНАЯНАЛЬНАЯ ТРЕЩИНАТРЕЩИНАТРЕЩИНАТРЕЩИНАТРЕЩИНА

Анальная трещина (МКБ: K60 Трещина и свищ
области заднего прохода и прямой кишки) — по�
верхностный язвенный дефект многослойного
плоского эпителия анального канала. При хро�
ническом течении края язвы утолщаются и уп�
лотняются, у нижнего угла появляется полипо�
видное утолщение — «сторожевой бугорок», а на
уровне зубчатой линии — гипертрофированный
анальный сосочек. Протяжённость трещины
обычно не превышает 1 см. Чаще всего она рас�
положена по средней линии задней стенки. При�
чина возникновения трещин неясна. Их воз�
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инна

инна
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никновение связывают с различными причина�
ми, но важнейшим фактором является травма
слизистой оболочки каловыми массами. В боль�
шинстве случаев анальные трещины чрезвычай�
но болезненны. При микроскопическом иссле�
довании определяется дефект многослойного
эпителия с утолщением его в области краёв язвы.
Дно язвы представлено зрелой грануляционной
или склерозированной соединительной тканью.

СССССВИЩИВИЩИВИЩИВИЩИВИЩИ

Свищи этой области (МКБ: K60 Трещина и свищ
области заднего прохода и прямой кишки) со�
ставляют самую большую группу среди других
кишечных свищей и характеризуются некоторы�
ми особенностями. Они заключаются в том, что
процесс начинается вследствие проникновения
инфекции в анальную железу. Заболевание нахо�
дят преимущественно у лиц молодого возраста.
Соотношение мужчин к женщинам равно 7:3.

Инфицирование анальной железы сопровожда�
ется распространением воспалительного процес�
са на окружающие ткани — острый гнойный па�
рапроктит. Запоздалое обращение к врачу или
неадекватное лечение приводят к тому, что у 50–
100% больных воспаление принимает хроничес�
кое течение, формируются свищи. Без хирурги�
ческого лечения большинство свищей
существует годами, что обусловлено постоянным
инфицированием из просвета кишки через внут�
реннее отверстие. Наружное отверстие открыва�
ется обычно на коже промежности, иногда сви�
щи бывают множественными. Среди других
причин возникновения свищей следует отметить
гематогенное или лимфогенное распростране�
ние инфекции, различные заболевания прямой
кишки, травмы и др.

Стенка свищевого хода образована склерозиро�
ванной соединительной тканью с очаговыми
скоплениями лимфоцитов или диффузной ин�
фильтрацией, изредка с примесью ПЯЛ. Внут�
ренняя поверхность свища представлена грану�
ляционной тканью разной степени зрелости.
Иногда среди воспалительного инфильтрата оп�
ределяются гигантские клетки инородных тел.
При длительном существовании свища в облас�
ти его внутреннего отверстия может возникнуть
рак.

ФФФФФИБРОЗНЫЙИБРОЗНЫЙИБРОЗНЫЙИБРОЗНЫЙИБРОЗНЫЙ ПОЛИППОЛИППОЛИППОЛИППОЛИП

Фиброзный полип (анальный сосочек; МКБ:
K62.0 Полип анального канала, K62.1 Полип

прямой кишки) обычно обнаруживается на уров�
не зубчатой линии. Эти полипы часто сочетают�
ся с геморроем или анальной трещиной. Изред�
ка они достигают в диаметре 1 см и более.
Поверхность полипа покрыта многослойным
плоским эпителием. Подлежащая соединитель�
ная ткань содержит умеренное количество сосу�
дов, иногда в ней определяются инфильтраты из
лимфоцитов.

ОООООСТРОКОСТРОКОСТРОКОСТРОКОСТРОКОНЕНЕНЕНЕНЕЧЧЧЧЧНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕ ИИИИИ ГИГГИГГИГГИГГИГАНТАНТАНТАНТАНТСКИЕСКИЕСКИЕСКИЕСКИЕ КОКОКОКОКОНДИЛНДИЛНДИЛНДИЛНДИЛОООООМЫМЫМЫМЫМЫ

На уровне нижней границы анального канала в
зоне анального отверстия иногда обнаруживают�
ся разрастания в виде цветной капусты, распро�
страняющиеся на кожу промежности. Это ост�
роконечные кондиломы (МКБМКБМКБМКБМКБ: K62.8 Другие
уточнённые болезни заднего прохода и прямой
кишки), их вызывают вирусы. При микроскопи�
ческом исследовании: папилломатоз и разной
степени выраженности акантоз, явления пара�
кератоза в поверхностных слоях. Эпителиальные
клетки хорошо дифференцированы, определяет�
ся чёткая граница между эпидермисом и дермой.
В последней — небольшие инфильтраты из плаз�
матических клеток и лимфоцитов. Наблюдается
вакуолизация эпителиальных клеток в поверхно�
стных слоях утолщённого эпидермиса, что на�
поминает изменения в вирусных папилломах
шейки матки.

Встречаются (наряду с обычными остроконеч�
ными кондиломами) и гигантские кондиломы,
занимающие всю кожу промежности и распрос�
траняющиеся на ягодичные и паховые области.
Эти опухоли часто изъязвляются, осложняются
свищами и клинически протекают как злокаче�
ственные новообразования при гистологическом
доброкачественном их характере. Для гигантс�
ких кондилом характерны отсутствие эффекта от
лечения подофиллином, поражение перианаль�
ной кожи с распространением на анальный ка�
нал. В отдельных случаях развивается плоскокле�
точный рак.

В области анального отверстия и в перианаль�
ной коже могут обнаруживаться различные опу�
холи и процессы, характерные для кожи и опи�
сываемые в главе 25.

Çàáîëåâàíèÿ
÷åðâåîáðàçíîãî îòðîñòêà

Червеобразный отросток отходит от слепой киш�
ки, его расположение во многом зависит от по�
ложения последней. В части случаев отросток
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располагается забрюшинно. Длина его у взрос�
лого 8–10 см, изредка он имеет размер от 1 см до
2 см. Очень редко встречаются отростки длиной
до 25 см. Ещё реже обнаруживаются 2 отростка
или его агенезия. Строение стенки червеобраз�
ного отростка имеет сходство со строением тол�
стой кишки. Особенностью является обилие
лимфатических фолликулов в слизистой оболоч�
ке.

АААААППЕНДИЦИТППЕНДИЦИТППЕНДИЦИТППЕНДИЦИТППЕНДИЦИТ

Все формы воспаления червеобразного отростка
можно разделить на неспецифические, характер�
ные для обычного аппендицита, и специфичес�
кие (туберкулёз, дизентерия и пр.).

При остром деструктивном аппендиците разли�
чают очаговую гнойную, флегмонозную, флегмо�
нозно�язвенную, апостематозную (с мелкими аб�
сцессами), гангренозную. Воспалительный
инфильтрат при этих формах состоит преимуще�
ственно из ПЯЛ.

Возникновение аппендицита обусловлено энте�
рогенной аутоинфекцией. Изредка облитерация
или закупорка просвета отростка в проксималь�
ных отделах сопровождается расширением про�
света и скоплением в нём гноя (эмпиема). При
деструктивном аппендиците возможны перфо�
рация стенки или распространение процесса на
брыжеечку отростка с развитием тромбо�флеби�
та.

В 25% случаев в отростках, удалённых по поводу
предполагавшегося острого аппендицита, при
гистологическом исследовании не обнаружива�
ют признаков воспаления. Часть этих наблюде�
ний можно отнести к простому аппендициту,
при котором отмечаются лишь расстройства кро�
во� и лимфообращения, сочетающиеся с дист�
рофическими изменениями интрамурального
нервного сплетения отростка.

На месте воспалительного инфильтрата и грану�
ляционной ткани может возникнуть значитель�
ный склероз стенки, нередко с облитерацией
просвета отростка. В дистальных отделах отрос�
тка изредка скапливается жидкость, развивает�
ся водянка отростка. Если расширение просвета
обусловлено скоплением слизи из сохранивших�
ся желёз, то развивается мукоцеле. В отдельных
случаях из слизи формируются шарики, запол�
няющие просвет, формируется миксоглобулёз
отростка.

ÎÏÓÕÎËÈ

Первичные опухоли червеобразного отростка
(МКБ: C18.1 Злокачественное новообразование
червеобразного отростка, D12.1 Доброкачествен�
ное новообразование червеобразного отростка)
встречаются чрезвычайно редко. Частота добро�
качественных опухолей эпителиального и неэпи�
телиального происхождения среди всех опера�
тивно удалённых отростков оценивается
примерно в 1%.

ДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественные эпителиальныеэпителиальныеэпителиальныеэпителиальныеэпителиальные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли. В
группу доброкачественных эпителиальных опу�
холей (классификация ВОЗ) аппендикса вклю�
чена муцинозная кистаденома, хотя, по мне�
нию многих исследователей, она не является
истинной опухолью и должна относиться к ре�
тенционным кистам (мукоцеле). Изредка пос�
леднее может осложниться псевдомиксомой
брюшины. Аденомы аналогичны по строению
аденомам толстой кишки со всеми их вариан�
тами. Обнаруживаются они редко.

ЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественные эпителиальныеэпителиальныеэпителиальныеэпителиальныеэпителиальные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли
встречаются в сотых долях процента ко всем
удалённым отросткам. Первичный рак отрост�
ка чаще располагается в проксимальной его ча�
сти и нередко переходит на стенку слепой
кишки. В таких случаях нельзя достоверно ус�
тановить локализацию первичной опухоли,
опухоль следует квалифицировать как рак ап�
пендикулярной области, возможно, исходя�
щий из червеобразного отростка. Слизистая
аденокарцинома в типичных случаях мало от�
личается от аналогичной опухоли толстой
кишки. Иногда рак развивается на фоне сли�
зистой кистаденомы.

КарциноидКарциноидКарциноидКарциноидКарциноид — наиболее частая из обнаруживае�
мых в удалённых отростках первичных опухо�
лей. Из всех карциноидов ЖКТ 60% локализу�
ется в аппендиксе. Обычно это небольшой
узелок размером до 1 см. Редко встречаются
крупные карциноиды. На разрезе опухоль се�
роватого цвета с желтоватым оттенком. Грани�
цы карциноида нечёткие, с инфильтрацией
стенки вплоть до серозной оболочки и прора�
станием в брыжеечку отростка. Аппендэкто�
мию при карциноиде отростка считают впол�
не радикальным вмешательством. При
поражении брыжеечных лимфоузлов и разме�
рах опухоли более 1 см рекомендуют проводить
гемиколэктомию.
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•  Наиболее распространённым для отростка вариан�

том является аргентаффинный карциноид альвео�

лярного типа с палисадообразным расположением

клеток по периферии опухолевых тяжей. Могут

встречаться железистые структуры с небольшим со�

держанием слизи.

•  Злокачественный вариант карциноида с метастаза�

ми встречается крайне редко. Гистологически от�

личить злокачественный вариант от доброкаче�

ственного очень трудно. Неаргентаффинные

карциноиды встречаются значительно реже. Обыч�

но они имеют небольшие размеры. Опухоль состо�

ит из мелких цилиндрических клеток, складываю�

щихся в тонкие длинные тяжи с прослойками ГМК

в строме.

•  Карциноид из бокаловидных клеток, выделенный в

1974 г., является спорным вариантом с недостаточ�

но ясным гистогенезом.

•  Карциноидный синдром при опухоли, локализую�
щейся в отростке, наблюдается редко.

НеэпителиальныеНеэпителиальныеНеэпителиальныеНеэпителиальныеНеэпителиальные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли. К ним относятся
липомы, лейомиомы, невриномы и другие мяг�
котканные опухоли. Встречаются крайне ред�
ко.

ВторичныеВторичныеВторичныеВторичныеВторичные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли локализуются на серозной
оболочке отростка при канцероматозе брюши�
ны.

ОпухолеподобныеОпухолеподобныеОпухолеподобныеОпухолеподобныеОпухолеподобные пораженияпораженияпораженияпораженияпоражения. В слизистой обо�
лочке отростка иногда можно обнаружить ги�
перпластические или гамартомные полипы
типа ювенильных или Пейтца–Егерса.

ЭндометриозЭндометриозЭндометриозЭндометриозЭндометриоз. В стенке отростков, удалённых у
женщин пубертатного возраста, могут встре�
чаться очаги эндометриоза, иногда сочетаю�
щиеся с эндометриозом других органов.
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ГЛАВА
1313131313

И.А. МорозовИ.А. МорозовИ.А. МорозовИ.А. МорозовИ.А. Морозов

БОЛЕЗНИ ПЕЧЕНИ
И ЖЁЛЧНОГО ПУЗЫРЯ

Печень — самая крупная железа организма, выполняющая мно�
жество функций, — расположена в правой верхней части брюш�
ной полости. Печень имеет плотноэластическую консистенцию,
тёмно�коричневый цвет, массу 1300–1800 г, гладкую блестящую
поверхность; нижний край печени острый, гладкий. Снаружи пе�
чень покрыта фиброзной оболочкой (капсула Глиссона), которая
сращена с висцеральной брюшиной и проникает в глубь органа
через ворота печени. Висцеральная брюшина покрывает печень со
всех сторон, за исключением ворот и задней поверхности. Капсу�
ла Глиссона образована висцеральным листком брюшины, покры�
вающим печень сверху и снизу (минуя заднюю поверхность).

ГистологияГистологияГистологияГистологияГистология

Главный клеточный тип — гепатоцит, выполняющий многообразные фун�
кции печени. Он представляет собой полигональную клетку диаметром
13–30 мкм. Другие функции органа осуществляют холангиоциты, фагоци�
тирующие и жиронакапливающие клетки. Гепатоциты, составляющие около
70% объёма органа, а по массе более 90%, формируют дольки, в которых они
располагаются анастомозирующими тяжами, сходящимися к центральной
части дольки. Последнюю образует центральная (терминальная) вена. Про�
странство между тяжами гепатоцитов занимают синусоиды (рис. 13�1). Внут�
ри тяжей гепатоцитов находятся жёлчные капилляры. Их просвет отграничен
от межклеточного пространства плотными контактами. В области стыков
нескольких долек расположены сосуды и жёлчный капилляр портальной зоны
(конечный отдел портального тракта). Холангиоциты формируют внутрипе�
чёночные жёлчные протоки. Сливаясь, эти эпителиальные трубочки увеличи�
ваются в диаметре и в виде печёночного протока покидают орган через его
ворота.

Эндотелий синусоидов не имеет базальной мембраны и состоит из рыхло рас�
положенных клеток, поверхность которых покрыта гликокаликсом, запол�
няющим также межклеточные щели и пространство между эндотелием и
синусоидальной поверхностью гепатоцитов (пространство Диссе). В этом
пространстве осуществляется обмен веществ между кровью и гепатоцитами.
Таким образом, гепатоциты фактически находятся в контакте с жидкой час�
тью крови синусоидов. Звёздчатые фагоцитирующие клетки фон Купффера
(органоспецифические макрофаги) располагаются в стенке синусоидов между
эндотелиальными клетками. Жиронакапливающие клетки Ито способны к
синтезу коллагена.

Ацинусы. Гистологическое деление ткани печени проводят по функционально�
му принципу, выделяя ацинусы как самостоятельные структурные единицы.
Простой ацинус располагается между двумя центральными венами. Собствен�
но ацинус состоит из печёночных пластинок, расходящихся веерообразно от
портальных трактов, которые содержат терминальные ветви воротной вены,
печёночную артериолу и жёлчный проток. Периферические, хуже крово�
снабжаемые отделы ацинусов, прилежащие к центральным венам, более стра�
дают от воздействия патологических факторов.

КровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжение печенипеченипеченипеченипечени. Печень получает кровь из двух источни�
ков. Один из них артериальный (собственная печёночная арте�
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рия), через который в печень поступает насы�
щенная кислородом кровь; второй — веноз�
ный (воротная вена), через который в печень
поступает кровь, оттекающая от ЖКТ. Эти
кровеносные сосуды вместе с общим печёноч�
ным протоком и лимфатическими сосудами
проходят через ворота печени, формируя
портальный тракт. В конечном отделе порталь�
ного тракта ветви печёночной артерии и ворот�
ной вены распадаются на капилляры и влива�
ются в синусоиды, впадающие в центральную
вену. Гепатоциты омываются смешанной кро�
вью, находящейся в синусоидах. Из централь�
ных вен формируются печёночные вены, по ко�
торым осуществляется венозный отток от
печени в нижнюю полую вену.

ФункцииФункцииФункцииФункцииФункции печенипеченипеченипеченипечени

Печень выполняет множество разнообразных
функций [185а]. К основным относятся обмен�
ная (синтетическая), желчеобразующая, деток�
сикационная, защитная и кроветворная. Обмен�
ная функция состоит прежде всего в синтезе
белка. Печень синтезирует многие белки плаз�
мы, в том числе альбумины, ферменты, компо�
ненты свёртывающей и противосвёртывающей
систем крови. Гипопротеинемия и диспротеи�

немия могут возникнуть как следствие заболе�
ваний печени. Печень участвует в метаболиз�
ме Hb и образовании билирубина (пигментный
обмен). Она формирует лабильный запас гли�
когена (метаболизм углеводов). В ней происхо�
дит глюконеогенез — превращение аминокис�
лот и липидов в глюкозу. Помимо этого, печень
активно участвует в обмене ЛП, в том числе
холестерина, гормонов, витаминов.

ЖелчеобразующаяЖелчеобразующаяЖелчеобразующаяЖелчеобразующаяЖелчеобразующая. Жёлчь является сложным водным ра�
створом, состоящим из органических соединений и
неорганических веществ. Основными её органичес�
кими компонентами являются жёлчные кислоты, фос�
фолипиды, протеины, холестерин, жёлчные пигмен�
ты. Из химического состава жёлчи ясно, что в её
синтезе участвуют все виды обменных процессов.
Жёлчь постоянно секретируется гепатоцитами в жёл�
чные капилляры, откуда поступает в междольковые
жёлчные протоки и отводится из печени по системе
внутрипечёночных жёлчных протоков в жёлчный пу�
зырь. Из жёлчного пузыря жёлчь порциями выбрасы�
вается в просвет двенадцатиперстной кишки. Жёлчь
участвует в гидролизе и всасывании жиров.

ДетоксикационнаяДетоксикационнаяДетоксикационнаяДетоксикационнаяДетоксикационная. В печени происходит обезврежива�
ние многих токсических веществ, в том числе посту�
пающих из ЖКТ по воротной вене. Печень также
участвует в биотрансформации многих ЛС. Именно
поэтому больным с поражениями печени ЛС, мета�
болизирующие в этом органе, часто противопоказа�
ны или назначаются в низких дозировках.

Ðèñ. 13-1. Ñõåìà âçàèìîîòíîøåíèé êëåòî÷íûõ ýëåìåíòîâ ïå÷¸íî÷íîé áàëêè è ñèíóñîèäà. Ãï — ãåïàòîöèò, ÇÐÝ — çâ¸ç-
ä÷àòûé ðåòèêóëîýíäîòåëèîöèò (êëåòêà ôîí Êóïôôåðà), Ýí — ýíäîòåëèîöèò, ÏðÄ — ïðîñòðàíñòâî Äèññå, ÆÊ — æ¸ë÷íûå
êàïèëëÿðû.
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ЗащитнаяЗащитнаяЗащитнаяЗащитнаяЗащитная. Клетки фон Купффера осуществляют фаго�
цитоз. Кроме того, из пространств Диссе в жёлчь и
далее в просвет кишки транспортируется секреторный
иммуноглобулин (IgA), синтезируемый лимфоцитами.

КроветворнаяКроветворнаяКроветворнаяКроветворнаяКроветворная. Печень участвует в эмбриональном ге�
мопоэзе. Кроме того, в печени происходит синтез
тромбопоэтина. В условиях патологии (например, при
лейкозах) могут возникать очаги экстрамедуллярного
гемопоэза в печени, а также в селезёнке и почках.

ЖёлчныйЖёлчныйЖёлчныйЖёлчныйЖёлчный пузырьпузырьпузырьпузырьпузырь иииии желчеотводящиежелчеотводящиежелчеотводящиежелчеотводящиежелчеотводящие путипутипутипутипути слу�
жат для накопления и выведения жёлчи. В
жёлчном пузыре жёлчь накапливается и кон�
центрируется, а затем выводится порциями в
просвет двенадцатиперстной кишки. Стенка
жёлчного пузыря и внепечёночных жёлчных
протоков имеет сходное строение со стенкой
пищеварительной трубки. Слизистая оболочка
состоит из цилиндрического эпителия и соб�
ственного слоя. Мышечная оболочка построе�
на из ГМК. Наружная оболочка — серозная
(кроме тех частей, которые непосредственно
граничат с капсулой печени или соединитель�
ной тканью ворот органа).

Ñèíäðîìû ïîðàæåíèÿ ïå÷åíè
При заболеваниях гепатобилиарной системы
наблюдаются различные синдромы и разные
их сочетания.

ÆÅËÒÓÕÀ
В результате катаболизма гема (см. также главу 2, раз�
дел «Пигментные дистрофии») образуются жёлчные
пигменты. Источник гема — Hb закончивших жизнен�
ный цикл эритроцитов, предшественники эритроцитов
в костном мозге и содержащие гем белки печени и дру�
гих тканей. Билирубин — конечный продукт метабо�
лизма гема. Он нерастворим в воде. Для выведения из
организма это вещество должно быть переведено в ра�
створимую форму. Метаболизм билирубина представ�
лен такими этапами: формирование билирубина, транс�
порт билирубина в плазме, захват билирубина печенью,
конъюгация, выведение с жёлчью.

Нарушение любого из вышеперечисленных этапов мо�
жет привести к гипербилирубинемии. Гипербилиру�
бинемия за счёт неконъюгированной фракции наблю�
дается при повышенном образовании билирубина
(надпечёночная желтуха), нарушении захвата билиру�
бина печенью или снижении конъюгации с глюкуро�
нидом (печёночная, или паренхиматозная, желтуха).
Нарушение выведения жёлчи (подпечёночная, или холе�
статическая, желтуха) приводит к гипербилирубине�
мии в основном за счёт конъюгированной фракции. На
практике чаще встречаются смешанные гипербилиру�
бинемии.

Желтуха (МКБ: R17 Неуточнённая желтуха) —
окрашивание кожи, склер и внутренних орга�
нов, обусловленное избытком циркулирующе�

го билирубина (т.е. гипербилирубинемией).
Иначе говоря, желтуха — гипербилирубинемия,
достигшая уровня, при котором она проявля�
ется клинически. Желтушность склер опреде�
ляется, когда уровень общего билирубина сы�
воротки достигает 35 мкмоль/л (2 мг%) и, как
правило, предшествует появлению желтушно�
сти кожных покровов. Гипербилирубинемия за
счёт неконъюгированной фракции возникает при
повышенном гемолизе эритроцитов (например,
при гемолитических анемиях), синдроме
Жильбера и редко наблюдающемся синдроме
Криглера–Найара. Повышенное образование
билирубина, наблюдающееся при гемолизе
эритроцитов, превосходит возможности пече�
ни по его метаболизму. Поскольку неконъю�
гированный билирубин нерастворим в плазме
и находится в связи с альбумином, он не появ�
ляется в моче (моча нормального цвета).

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ ЖЖЖЖЖИЛЬБЕРАИЛЬБЕРАИЛЬБЕРАИЛЬБЕРАИЛЬБЕРА

Синдром Жильбера (семейная негемолитичес�
кая желтуха; МКБ: E80.4 Cиндром Жильбера;
OMIM #143500, дефекты гена уридилдифос�
фат–глюкуронозилтрансферазы UGT1A1, 1q21–
q23, ℜ ) — хроническое заболевание, единствен�
ный признак которого — гипербилирубинемия
за счёт неконъюгированной фракции; клини�
чески представляет интерес, поскольку его при�
ходится дифференцировать с хроническим ге�
патитом. Заболевание, как правило, длится на
протяжении всей жизни и носит доброкаче�
ственный характер. Наиболее часто отмечает�
ся у молодых людей с неспецифическими жа�
лобами. Частота — до 3–5% от всего населения.
Наблюдается нарушение захвата билирубина
печенью. Уровень общего билирубина состав�
ляет 35–85 мкмоль/л (2–5 мг/%) и повышает�
ся при голодании. В отличие от хронического
гепатита, при синдроме Жильбера функцио�
нальные пробы печени в норме, жёлчные пиг�
менты не проникают в мочу, гипербилируби�
немия обусловлена только неконъюгированной
фракцией билирубина. Отсутствуют (в отли�
чие от гемолиза) анемия и ретикулоцитоз. При
синдроме Жильбера микроскопическая струк�
тура печени не нарушена.

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ КККККРИГЛЕРАРИГЛЕРАРИГЛЕРАРИГЛЕРАРИГЛЕРА–––––НННННАЙАРААЙАРААЙАРААЙАРААЙАРА

Синдром Криглера–Найара — редкое наслед�
ственное заболевание (МКБ: E80.5 Cиндром
Криглера–Найяра; OMIM *218800, тип I, ρ;
OMIM *143500, тип II, ℜ ; недостаточность ури�
дилдифосфат–глюкуронозилтрансферазы). Ги�
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пербилирубинемия за счёт конъюгированной
фракции возникает при холестазе (холестати�
ческая, или подпечёночная, желтуха). Кроме
того, нехолестатическая гипербилирубинемия
(за счёт прямого билирубина) возникает при
наследственных нарушениях — синдромах Да�
бина–Джонсона и Ротора.

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ ДДДДДАБИНААБИНААБИНААБИНААБИНА–––––ДДДДДЖОНСОНАЖОНСОНАЖОНСОНАЖОНСОНАЖОНСОНА

Синдром Дабина–Джонсона — редкое рас�
стройство [МКБ: E80.6 Другие нарушения об�
мена билирубина, OMIM *237500, дефект гена
канальцевого транспортёра органических ани�
онов CMOAT (OMIM *601107), 10q24, ρ], ха�
рактеризующееся слабовыраженной бессимп�
томной желтухой. Заболевание связано с
нарушением выведения билирубина. В отли�
чие от синдрома Жильбера, гипербилирубине�
мия возникает за счёт конъюгированной фрак�
ции, и жёлчные пигменты появляются в моче.
Печень пигментирована в результате накопле�
ния внутриклеточного пигмента. В остальном
микроструктура органа не нарушена. Уровень
трансаминаз и щелочной фосфатазы в норме.

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ РРРРРОТОРАОТОРАОТОРАОТОРАОТОРА

Синдром Ротора (МКБ: E80.6 Другие наруше�
ния обмена билирубина, OMIM *237450, конъ�
югированная гипербилирубинемия типа I, ρ) —
редкое заболевание, сходное с синдромом Да�
бина–Джонсона. В отличие от последнего, пе�
чень не пигментирована.

ÕÎËÅÑÒÀÇ

Холестаз может быть результатом поражения
печени (внутрипечёночный холестаз) или об�
струкции внепечёночных жёлчных протоков
(внепечёночный холестаз).

ВнутрипечёночныйВнутрипечёночныйВнутрипечёночныйВнутрипечёночныйВнутрипечёночный холестазхолестазхолестазхолестазхолестаз (рис. 13�2 на вклейке) раз�
вивается при заболеваниях, повреждающих гепатоциты
(гепатиты, токсические повреждения, наследуемые
дефекты ферментных систем, ответственных за обра�
зование и экскрецию жёлчи) и холангиоциты (обструк�
тивно�воспалительные процессы портальной зоны;
например, склерозирующий холангит, первичный
билиарный цирроз, гранулематозы). Развёртывание
картины внутрипечёночного холестаза по преимуще�
ству определяют нарушения функций клеток печени
и транспорта жёлчи.

ВнепечёночныйВнепечёночныйВнепечёночныйВнепечёночныйВнепечёночный холестазхолестазхолестазхолестазхолестаз обычно обусловлен обструкцией
жёлчных путей (чаще всего камнями, реже гельмин�
тами и простейшими) и сдавлением жёлчных прото�
ков снаружи (рак печени, рак головки поджелудоч�
ной железы, рак фатерова сосочка, хронический
панкреатит со сдавлением общего жёлчного протока

головкой поджелудочной железы, сдавление ворот
печени лимфатическими узлами при болезни Ходж�
кена, врождённая атрезия жёлчных путей). При об�
струкции жёлчных путей развивается механическая
желтуха, которая характеризуется гистологическими
признаками холестаза и гипербилирубинемией. Кли�
нические признаки холестаза: желтуха, зуд кожи, боль
в правом подреберье, диспепсия, ахоличный стул,
потемнение мочи.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Холестаз проявляется наличием
пробок (жёлчных тромбов) в расширенных
жёлчных капиллярах и накоплением жёлч�
ных пигментов в гепатоцитах (рис. 13�3 на
вклейке). Признак холестаза — наличие жёл�
чи в расширенных жёлчных капиллярах и в
гепатоцитах. Печень увеличивается в разме�
рах. Жёлчь переполняет жёлчные капилля�
ры и междольковые протоки. Расширение
жёлчных протоков может привести к их раз�
рывам, в этом случае формируются озёрца
жёлчи и жёлчные инфаркты. В результате
застоя жёлчь накапливается в печени, вызы�
вая повреждение клеток (баллонная дистро�
фия). Дезинтеграция и гибель гепатоцитов
приводят к пропитыванию некротизирован�
ных тканей жёлчью. При длительном течении
происходит сморщивание печени, уплотнение
и окрашивание жёлчью. Микроскопически об�
наруживаются фиброз, мононуклеарная ин�
фильтрация и нарушение гистоархитекто�
ники.

ФормыФормыФормыФормыФормы холестазахолестазахолестазахолестазахолестаза. Доброкачественный рециди�
вирующий внутрипечёночный холестаз пред�
ставляет собой врождённую патологию и
протекает благоприятно. Характеризуется пе�
риодически возникающим внутрипечёноч�
ным холестазом, который сопровождается не�
домоганием и зудом (симптомы могут
продолжаться от нескольких недель до не�
скольких месяцев, реже лет). Заболевание
протекает с обострениями и ремиссиями.
Морфологически в печени — центролобуляр�
ный холестаз (тромбы из жёлчи в жёлчных
капиллярах) и небольшое количество моно�
нуклеарных воспалительных клеток в пор�
тальных трактах. Все структурные и функци�
ональные изменения исчезают в период
ремиссии, цирроз не развивается. Внутрипе�
чёночный холестаз беременных (рецидивиру�
ющая желтуха беременных) имеет сходное
течение. Это семейное нарушение, характе�
ризующееся генерализованным зудом и ме�
ханической (подпечёночной) желтухой, обыч�
но встречается в последнем триместре
беременности и быстро исчезает через 7–14
дней после родов. Здоровье матери не страдает,
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но холестаз оказывает фатальное влияние на
плод: возможны мёртворождение, преждевре�
менные роды и внутричерепные кровоизлия�
ния у плода при родах.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения зависят от формы заболе�
вания. Длительная непроходимость жёлчных
путей в исходе ведёт к тяжёлому поражению
паренхимы печени (вторичный билиарный
цирроз). Часто развиваются холангиты, воз�
можны абсцессы печени.

ÖÈÒÎËÈÒÈ×ÅÑÊÈÉ ÑÈÍÄÐÎÌ

Цитолитический синдром (синдром нарушения
целостности гепатоцитов) обусловлен наруше�
нием проницаемости мембран гепатоцитов и их
органелл, что приводит к выделению составных
частей клеток в межклеточное пространство и
кровь. Причины: вирусный гепатит, токсические
(в том числе и ЛС) поражения печени, хрони�
ческий активный гепатит, цирроз печени, быст�
ро развивающаяся и длительная подпечёночная
желтуха. Патоморфологически ткань печени вна�
чале зернистая, затем наступает гидропическая
(баллонная) дистрофия гепатоцитов, впослед�
ствии — некроз. При ЭМ видны набухание и на�
рушение чёткости контуров мембран митохонд�
рий, расширение цистерн ЭПС. Начальный этап
изменений гепатоцитов обнаруживается только
на ультраструктурном уровне.

ÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÉ ÑÈÍÄÐÎÌ

Воспалительный (иммуновоспалительный) син�
дром обусловлен сенсибилизацией иммуноком�
петентных клеток и активацией системы моно�
нуклеарных фагоцитов. Гистологическое
проявление: лимфомакрофагальная инфильтра�
ция портальных трактов и внутридольковой стро�
мы. Наблюдается при гепатитах и характеризу�
ется рядом биохимических изменений в крови:
повышение уровня γ�глобулинов (часто с ги�
перпротеинемией), изменение белково�осадоч�
ных проб (тимоловой, сулемовой), повышение
уровня IgG, IgM, IgA, появление неспецифичес�
ких АТ, в том числе к ДНК, митохондриям; из�
менение реакции бласттрансформации лимфо�
цитов и изменение количества и соотношения
субпопуляций лимфоцитов (хелперов, супрессо�
ров).

ÏÅ×ÅÍÎ×ÍÀß ÍÅÄÎÑÒÀÒÎ×ÍÎÑÒÜ

Печёночная недостаточность (МКБ: K72 Печё�
ночная недостаточность, не классифицирован�
ная в других рубриках) — выраженная в различ�

ной степени метаболическая недостаточность
печени с комплексом нарушений обмена ве�
ществ и поражением мозга. Основные клиничес�
кие признаки печёночных нарушений: желтуха,
геморрагический диатез, печёночный запах изо
рта, поражение мозга (изменение интеллекта,
психики, моторно�вегетативной деятельности).
Выделяют острую (фульминантную) и хроничес�
кую печёночную недостаточность.

ОстраяОстраяОстраяОстраяОстрая печёночнаяпечёночнаяпечёночнаяпечёночнаяпечёночная недостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточность — клини�
ческий синдром внезапного тяжёлого наруше�
ния функций печени, развивающийся при зна�
чительном уменьшении массы гепатоцитов
(например, при массивном некрозе) или нару�
шении их функции.

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины: молниеносные формы вирусного гепатита
(чаще В и С), риккетсиозы, микоплазмозы, смешан�
ные грибковые инфекции (при генерализованных
формах), септицемия, септикопиемия с абсцессами в
печени, ЛС, алкоголь, промышленные токсины, ми�
котоксины, сердечная недостаточность, эндогенные
токсические гепатозы (острая жирная печень бере�
менных, состояние после операций на тонкой киш�
ке).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз связан с возрастом больного: чем старше
больной, тем прогноз хуже. Печёночная недостаточ�
ность очень быстро прогрессирует и в 80% случаев
заканчивается смертью через несколько дней или
недель от момента появления первых признаков. Лица
в возрасте до 25 лет выживают в одном случае из
трёх.

ХроническаяХроническаяХроническаяХроническаяХроническая печёночнаяпечёночнаяпечёночнаяпечёночнаяпечёночная недостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточность —
синдром метаболической недостаточности пече�
ни с комплексным нарушением обмена веществ
и поражением мозга. Клинически проявляется
энцефалопатией, желтухой, печёночным запа�
хом изо рта. Энцефалопатия — обратимый (в
начальной стадии) неврологический синдром,
для которого характерны перепады настроения,
спутанность сознания, сонливость, дезориента�
ция и кома. При циррозе количество клеток не
изменяется, но сопутствующее нарушение мик�
роциркуляции и дефицит перфузии вызывают
нарушение функции гепатоцитов и развитие пе�
чёночной недостаточности.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез обусловлен нарушением обезвреживающей
функции печени и токсическим воздействием азоти�
стых метаболитов на мозг. Нарушение метаболичес�
кой функции печени сопровождается развитием ги�
погликемии, гипоальбуминурии и другими
расстройствами. Гипогликемия у лиц, страдающих ал�
коголизмом, после употребления значительного ко�
личества спиртного может вызвать смерть с развити�
ем обширной жировой инфильтрации печени. Анемия
при хронической печёночной недостаточности —
гипохромная микроцитарная (при желудочно�кишеч�
ных кровотечениях), макроцитарная (вследствие на�
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рушения обмена витамина В
12

 и фолиевой кислоты),
гемолитическая (при увеличении селезёнки). Гипо�
альбуминемия — важный фактор в патогенезе отёка
мозга при циррозе печени. Нарушение синтеза белка
повреждённой печенью — наиболее частая причина
гипоальбуминемии.

ГГГГГепаторенальныйепаторенальныйепаторенальныйепаторенальныйепаторенальный синдромсиндромсиндромсиндромсиндром — прогрессирующая
функциональная почечная недостаточность,
возникающая у больных с тяжёлой патологией
печени. Почки морфологически нормальны и
при пересадке здоровым реципиентам функци�
онируют удовлетворительно. Летальность — 90–
100%.

ГГГГГеморрагическийеморрагическийеморрагическийеморрагическийеморрагический синдромсиндромсиндромсиндромсиндром — появление крово�
излияний и кровоподтёков на коже, слизистых
оболочках и в подкожной клетчатке — указывает
на серьёзность поражения печени.

ÏÎÐÒÀËÜÍÀß ÃÈÏÅÐÒÅÍÇÈß

Портальная гипертензия (МКБ: K76.6 Порталь�
ная гипертензия) — повышение давления в во�
ротной вене. Венозная кровь, оттекающая от
органов брюшной полости, прежде чем попасть
в нижнюю полую вену проходит через печень. В
нормальной печени препятствия кровотоку
практически не возникают. При циррозе пучки
волокнистой ткани, нарушающие структуру
органа, затрудняют кровоток, и возникает пор�
тальная гипертензия. Она может привести к не�
скольким системным осложнениям: варикозным
расширениям вен ЖКТ, асциту, спленомегалии.

ВарикозныеВарикозныеВарикозныеВарикозныеВарикозные расширениярасширениярасширениярасширениярасширения венвенвенвенвен чаще отмечаются в пи�
щеводе и геморроидальном сплетении. Варикозные
вены пищевода — наиболее важное осложнение пор�
тальной гипертензии — развиваются в результате рас�
ширения портокавальных анастомозов в качестве
адаптивного механизма для снижения давления в
системе воротной вены. Кровотечение из варикоз�
ных вен желудка и пищевода представляет частую
причину летального исхода при циррозе. Прогноз в
случае кровотечения из варикозных вен пищевода
неблагоприятный, смертность составляет 40%. Даже
при остановке кровотечения прогноз остаётся серь�
ёзным из�за высокого риска повторного кровотече�
ния.

АсцитАсцитАсцитАсцитАсцит — скопление свободной жидкости в брюшной
полости. Может возникать внезапно или постепен�
но. Количество жидкости может быть настолько зна�
чительным (до нескольких литров), что вызывает уве�
личение объёма брюшной полости, смещение
диафрагмы и сердца вверх с нарушением процессов
дыхания, повышение давления в яремной вене и по�
явление грыж. Кроме того, может возникать желу�
дочно�пищеводный рефлюкс, который способству�
ет развитию эрозий и кровотечений.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Повышение давления в капиллярах и сни�
жение онкотического давления крови, вызванное

уменьшением синтеза альбуминов в печени, приводят
к выходу жидкой части плазмы крови из капилляров и
скоплению транссудата в брюшной полости. Прогноз
при асците неблагоприятный.

СпленомегалияСпленомегалияСпленомегалияСпленомегалияСпленомегалия. Селезёнка при портальной гипертензии
прогрессивно увеличивается, что считается важным ди�
агностическим признаком портальной гипертензии.
Спленомегалия часто вызывает синдром гиперсплениз�
ма, т.е. уменьшение продолжительности жизни всех фор�
менных элементов крови и — вследствие этого — сни�
жение их количества в кровотоке. Гиперспленизм
связывают с длительным пребыванием крови в гиперп�
лазированной селезёнке.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: селезёнка плотная, масса её увели�
чена до 1000 г (в норме 150–200 г), на срезе поверх�
ность однородного тёмно�красного цвета, с атрофией
белой пульпы.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: синусоиды расширены, переполне�
ны кровью, их стенки утолщены за счёт разрастания
волокнистой ткани. Наблюдается гиперплазия эндо�
телиальных клеток синусоидов и фагоцитов, а очаго�
вые кровоизлияния приводят к формированию фиб�
розных, пропитанных железом сидерозных узелков
(тельца Ганди–Гамна).

Ìåòàáîëè÷åñêèå ðàññòðîéñòâà
è òîêñè÷åñêèå ïîðàæåíèÿ

ÂÐÎÆÄÅÍÍÀß ÏÀÒÎËÎÃÈß

Врождённые аномалии гепатобилиарной системы
подразделяют на гепатопатии и холангиопатии.
Этиология их не ясна. Наиболее часто встречаются
фиброз, поликистоз, кисты общего жёлчного про�
тока, болезнь Кароли, атрезия жёлчных протоков и
внутрипечёночная билиарная гипоплазия. Могут
наблюдаться их комбинации и сочетания с пора�
жением почек.

ВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённый фиброзфиброзфиброзфиброзфиброз печенипеченипеченипеченипечени (МКБ: P78.8 Другие
уточнённые расстройства системы пищеварения
в перинатальном периоде) часто сочетается с врож�
дённой патологией почек (синдром детского по�
ликистоза, семейная дисплазия Ивмарка, синд�
ром Меккеля, поликистозная болезнь взрослых
и другие). Клинически: характерны гепато� и спле�
номегалии, кровавая рвота и мелена (тёмный стул)
за счёт развития портальной гипертензии и кро�
вотечения из варикозных вен пищевода. Выра�
женный фиброз — характерный признак болез�
ни. Фиброзная ткань чётко отделяется от
паренхимы печени и окружает жёлчные протоки.
Отмечаются их кистовидное расширение и скле�
роз. Исходы и осложнения: развиваются порталь�
ная гипертензия и холангиты. Прогноз неблагоп�
риятный. В исходе развивается цирроз.
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ПоликистозПоликистозПоликистозПоликистозПоликистоз печенипеченипеченипеченипечени (МКБ: Q44.6 Кистозная бо�
лезнь печени) — наследственное заболевание,
передаваемое по аутосомно�доминантному
типу. В 4 раза чаще наблюдается у женщин, со�
четается с поликистозом почек и поджелудоч�
ной железы. Клинически протекает бессимптом�
но, проявляясь в возрасте 40–50 лет
диспептическими расстройствами и болью. Мак�
роскопически: печень увеличена, бугристая, содер�
жит множественные полостные образования, раз�
мером от 1 см до 6 см в диаметре.
Микроскопически: стенка кист представлена
фиброзной тканью. Исходы и осложнения: раз�
виваются холестаз, холангит. Прогноз в це�
лом благоприятный. Прогноз неблагоприятный
лишь у больных с массивным распростране�
нием (паренхима печени замещается фиброз�
ной тканью и развивается хроническая печё�
ночная недостаточность).

КистыКистыКистыКистыКисты общегообщегообщегообщегообщего жёлчногожёлчногожёлчногожёлчногожёлчного протокапротокапротокапротокапротока (МКБ: Q44.4
Киста жёлчного протока) — заболевание не�
известной этиологии, проявляется в раннем
детском возрасте (реже у взрослых) в сочета�
нии с другими нарушениями билиарного
тракта. Клинически: боль в области правого
подреберья, желтуха, симптомы холангита
(лихорадка, абдоминальная боль, кожный зуд,
утомляемость, слабость, желтуха). Исходы и
осложнения: наиболее опасны панкреатит и
карцинома. Может развиться холелитиаз, без
лечения — вторичный билиарный цирроз.
Типичное осложнение при оперативном ле�
чении — восходящий холангит.

БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь КаролиКаролиКаролиКаролиКароли (фокальная внутрипечёночная
билиарная дилатация; МКБ: Q44.7 Другие
врождённые аномалии печени; OMIM *263200,
600643, ℜ ) — заболевание неясной этиологии,
для которого характерны необструктивные
мешковидные расширения внутрипечёночных
жёлчных протоков. В паренхиме печени по�
являются изменения, аналогичные врождён�
ному фиброзу. Заболевание проявляется в дет�
ском или юношеском возрасте. Клинически:
характерны боль, лихорадка, синдром нару�
шенного всасывания. Осложнения: инфекции
(холангит, септицемия) и камни жёлчных про�
токов.

АтрезияАтрезияАтрезияАтрезияАтрезия жёлчныхжёлчныхжёлчныхжёлчныхжёлчных протоковпротоковпротоковпротоковпротоков (МКБ: Q44.2 Атре�
зия жёлчных протоков) — заболевание неиз�
вестной этиологии. Перинатальная инфекция
играет роль пускового механизма при холан�
гиопатии. Часто сочетается с врождёнными
аномалиями сосудов, полиспленией и аспле�
нией. Атрезия часто представляет следствие

деструктивного воспалительного процесса, кото�
рый заканчивается облитерацией. Клинически:
характерны желтуха, гепато� и спленомегалия в
первые недели жизни. Исходы и осложнения: при
отсутствии лечения — смерть от цирроза печени
в течение 2 лет (у 98%). При раннем оперативном
лечении и отсутствии внутрипечёночной холан�
гиопатии прогноз более благоприятный

ВнутрипечёночнаяВнутрипечёночнаяВнутрипечёночнаяВнутрипечёночнаяВнутрипечёночная билиарнаябилиарнаябилиарнаябилиарнаябилиарная гипоплазиягипоплазиягипоплазиягипоплазиягипоплазия (МКБ:
Q44.3 Врождённый стеноз и стриктура жёлч�
ных протоков) — наследственное заболевание
(часто сочетается с другими генетическими на�
рушениями), характеризуется отсутствием
или резким уменьшением количества и раз�
меров внутрипечёночных протоков. Внепе�
чёночные протоки сформированы нормаль�
но. Основные нарушения формируются к 6–18
мес, а затем могут исчезать или вновь появляться.
Клинически: желтуха, кожный зуд, изменение
функциональных проб печени. Исходы и ослож�
нения: при неблагоприятном течении развивают�
ся цирроз печени и характерные для него ослож�
нения.

ÌÅÒÀÁÎËÈ×ÅÑÊÈÅ ÍÀÐÓØÅÍÈß

Наследственные нарушения метаболизма (МКБ:
E70–E90 Нарушения обмена веществ) — раз�
нообразная группа метаболических рас�
стройств, возникающих во внутриутробном
периоде и проявляющихся сразу после рожде�
ния, в грудном, раннем детском и юношеском
(реже) возрасте.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Врождённые нарушения мета�
болизма возникают при генных дефектах, приводя�
щих к недостаточности ферментов (ферментопатии,
или энзимопатии; см. статью «Недостаточность
ферментов»). Следствия ферментной недостаточно�
сти — накопление субстрата фермента и отсутствие
продуктов ферментной реакции. Развиваются теза�
урисмозы (болезни накопления), дефекты обмена
билирубина (гипербилирубинемии) и болезни, выз�
ванные недостаточностью ферментов (например α

1
�

антитрипсина).

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: желтуха разной степени выраженности;
часто гепатомегалия, изменения функциональных
проб печени; астеновегетативные расстройства. У
части больных — инфекции желчеотводящих путей.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. При гипербилирубинемиях патомор�
фологические изменения в печени минимальны и
сводятся к накоплению липофусциноподобного бу�
рого пигмента. Другие формы нарушений метабо�
лизма проявляются в виде гепатита с холестазом,
гепатомегалии и цирроза. Макроскопические изме�
нения для каждой формы не характерны. Микро�
скопия: накопление метаболитов, повреждение ге�
патоцитов, фиброз, нарушение гистоархитектоники
(более характерны для циррозов). Так, при липидозах
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(например, при болезни Вольмана) липиды отклады�
ваются в цитоплазме гепатоцитов в виде капель. При
гликогенозах гепатоциты увеличены за счёт отложе�
ния в их цитоплазме гликогена (например, болезнь
Андерсен) и характеризуются развитием фиброза и
цирроза органа.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения зависят от формы поражения
печени.

ГемохроматозГемохроматозГемохроматозГемохроматозГемохроматоз (МКБ: E83.1 Нарушение обме�
на железа; OMIM #606069, ген переносчика
дивалентных металлов FPN1, 2q32, ℜ ; OMIM
*235200, ген HFE, 6p21.3, ρ; OMIM *602390,
тип 2, ген HFE2, 1q, ρ; OMIM #604250, тип
3, ген рецептора трансферрина TFR2, 7q22,
ρ) — наследственная болезнь, характеризу�
ющаяся нарушением обмена железосодер�
жащих пигментов, повышенным всасыва�
нием в кишечнике железа и накоплением
его в тканях и органах. Клинически: прояв�
ления нарастают постепенно, жалобы на вы�
раженную слабость, утомляемость, похуда�
ние. В развёрнутой стадии характеризуется
классической триадой: пигментация кожи
и слизистых оболочек, цирроз печени и СД.
Морфологически: в перипортальных гепато�
цитах и купфферовских клетках обнаружи�
ваются отложения гемосидерина. При от�
сутствии лечения присоединяется фиброз.
Исход: развивается картина преимуществен�
но микронодулярного цирроза. Течение
болезни длительное; при своевременно на�
чатом лечении возможно обратное разви�
тие.

БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь Уилсона–КоноваловаУилсона–КоноваловаУилсона–КоноваловаУилсона–КоноваловаУилсона–Коновалова [МКБ: E83.0 На�
рушения обмена меди; OMIM *277900, мута�
ция гена(ов), кодирующего транспортный
белок меди ATP7B, 13q14.3–q21.1, ρ; сочета�
ется с низким содержанием церулоплазми�
на] — редкое наследственное заболевание,
обусловленное нарушением обмена меди с
накоплением её в печени, а затем и в других
органах.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически заболевание протекает с преимуществен�
ным поражением печени, ЦНС и почек, а также с
коричнево�зелёной пигментацией края роговицы.
Абсорбция меди в кишечнике увеличена, но сни�
жена её конъюгация с церулоплазмином и экскре�
ция с жёлчью, в результате происходит увеличение
содержания меди в крови и тканях, а также выделе�
ния её с мочой. Печень подвергается токсическому
воздействию меди.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Степень изменений в печени может быть
разной, от перипортального фиброза до субмассив�
ного некроза и крупноузелкового цирроза. Баллон�
ная дистрофия и многоядерные клетки печени, скоп�
ления гликогена. Характерны жировая инфильтрация

гепатоцитов, тельца Мэллори, что напоминает картину
острого алкогольного гепатита.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз. Без лечения болезнь прогрессирует и приво�
дит к смерти. При острой неврологической форме
прогноз неблагоприятный. Смерть больных насту�
пает в результате печёночной недостаточности, кро�
вотечений из вен пищевода и инфекционных ос�
ложнений.

ÀËÊÎÃÎËÜÍÀß ÁÎËÅÇÍÜ ÏÅ×ÅÍÈ

Бытовое пьянство и алкоголизм классически
демонстрируют приобретённые расстройства
обмена веществ в печени. Употребление эта�
нола — наиболее частая причина патологии
печени в России и других странах. Алкоголь
приводит к развитию 3 форм поражений пе�
чени (МКБ: K70 Алкогольная болезнь пече�
ни): жирового гепатоза, гепатита и цирроза.
Хотя эти повреждения обычно последователь�
но сменяют друг друга, они могут сосущество�
вать в любой комбинации или возникать не�
зависимо.

ЖировойЖировойЖировойЖировойЖировой гепатозгепатозгепатозгепатозгепатоз (МКБ: K70.0 Алкогольная жировая ди�
строфия печени [жирная печень]) — относительно
лёгкая форма поражения печени. Признаки пора�
жения появляются уже через несколько часов после
приёма алкоголя (опасной считается доза 80–160 мл
алкоголя). При хроническом бытовом пьянстве раз�
виваются выраженный жировой гепатоз и увеличе�
ние печени. Макроскопически печень приобретает жел�
товато�глинистый цвет и дряблую консистенцию.
Микроскопически наблюдаются отложения липидов в
гепатоцитах. Считают, что алкогольное ожирение пе�
чени серьёзно не сказывается на функции органа. При
длительном отказе от алкоголя накопленный в гепа�
тоцитах жир исчезает.

АлкогольныйАлкогольныйАлкогольныйАлкогольныйАлкогольный гепатитгепатитгепатитгепатитгепатит (МКБ: K70.1 Алкогольный гепа�
тит) — форма патологии печени при алкоголизме,
развивается у 15% лиц, практикующих бытовое пьян�
ство. Характеризуется воспалительными изменения�
ми паренхимы печени. Может развиваться остро или
хронически.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина острого алкогольного гепатита:
лихорадка, лейкоцитоз, тошнота, рвота, возможна
желтуха; изменение функциональных проб печени.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. Признаки алкогольного повреждения
гепатоцитов — накопление в них жира, появление
алкогольного гиалина (тельца Мэллори), центроло�
булярный некроз. Воспалительная инфильтрация
ПЯЛ носит очаговый (вокруг некротизированных
гепатоцитов) или диффузный характер. Депониро�
вание коллагена, в исходе которого развивается пе�
ривенулярный (особенно вокруг центральной вены)
фиброз — особенность алкогольного гепатита. Во�
локна коллагена могут быть также в стенках сину�
соидов и на периферии портальных трактов. В тя�
жёлых случаях венула и перивенулярные синусоиды
облитерируются и окружаются плотной волокнис�
той тканью (центральный гиалиновый склероз).

Такое повреждение может сохраняться после выздо�
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ровления от алкогольного гепатита, что объясняет

наличие портальной гипертензии у лиц, не имеющих

цирроза.

АлкогольныйАлкогольныйАлкогольныйАлкогольныйАлкогольный циррозциррозциррозциррозцирроз печенипеченипеченипеченипечени (МКБ: K70.3 Алкоголь�

ный цирроз печени) развивается у 15–20% лиц, стра�

дающих алкоголизмом. Главный признак — центро�

лобулярный фиброз. Волокна коллагена могут также

формироваться в стенках синусоидов и на периферии

портальных трактов. Выраженные прослойки соеди�

нительной ткани окружают группы гепатоцитов. Эти

узелки обычно менее 5 мм в диаметре (мелкоузловой

цирроз). В гепатоцитах обнаруживаются жировые ва�

куоли, включения железа. Возникает некроз гепато�

цитов, появляются тельца Мэллори. Эти находки, од�

нако, не патогномоничны и наблюдаются при циррозах

другой этиологии.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы и осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения зависят от формы пораже�
ния печени. Наиболее серьёзен алкогольный цир�
роз, при котором развивается ряд осложнений.

ÒÎÊÑÈ×ÅÑÊÈÅ ÏÎÐÀÆÅÍÈß ÏÅ×ÅÍÈ

Токсические поражения печени (МКБ: K71 Ток�
сическое поражение печени) вызывают химичес�
кие вещества, применяемые в промышленности,
сельском хозяйстве, медицине, быту, и природ�
ные гепатотропные яды. При воздействии токси�
ческих веществ происходит повреждение парен�
химы и нарушаются метаболические процессы в
печени. Предшествующие поражения (вирусные
гепатиты, алкогольная болезнь и другие) повыша�
ют чувствительность печени к ядам. Токсический
эффект усиливается при дефиците белков в пище.
Изменения в печени зависят от дозы, химичес�
кой структуры, пути поступления гепатотоксичес�
кого вещества, а также от состояния организма.
Повреждение печени, вызванное ЛС, составляет
менее 5% желтух. Однако ЛС вызывают до 25%
случаев молниеносного некроза печени. Приня�
то различать предсказуемые, или дозозависимые,
и идиосинкразические, или дозонезависимые, ре�
акции. Только немногие ЛС обладают прямым ге�
патотоксическим эффектом. В большинстве слу�
чаев повреждения печени связаны с
формированием реактивных метаболитов.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Повреждения гепато�
цитов могут быть в виде тотального или фокаль�
ного некроза. ЛС и химические вещества, ток�
сичные для печени и осуществляющие
воздействие через свои метаболиты (тетрахло�
рид углерода, парацетамол, токсины гриба
Amanita phalloides), обычно вызывают центро�
лобулярный некроз. Другие вещества (жёлтый

фосфор, этанол и сульфат железа) могут вызы�
вать перипортальный некроз. В очагах пораже�
ния паренхимы наблюдаются также коагуляци�
онный некроз, гидропический отёк гепатоцитов
и жировые включения в различном количестве.
Единичные ацидофильные тельца (Каунсилме�
на) и остатки некротизированных гепатоцитов
свободно располагаются в расширенных сину�
соидах. Воспаление развивается редко. Если па�
циент остаётся в живых, вторичная воспалитель�
ная реакция становится более выраженной. При
высокой дозе и токсичности вещества некроз
может распространяться на всю дольку, остав�
ляя только тонкую полосу гепатоцитов вокруг
портальных трактов. Наблюдается оголение
стромы и расширение синусоидов.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы и осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения зависят от формы пораже�
ния. В лёгких случаях структура и функции пе�
чени полностью восстанавливаются, пациенты
выздоравливают без развития осложнений. Ос�
трая печёночная недостаточность — причина
смерти больных в тяжёлых случаях. Кроме того,
в исходе токсического поражения может разви�
ваться постнекротический цирроз.

Ãåïàòèòû
Термин «гепатит» применяют для обозначения
воспалительного процесса, развивающегося в
дольках печени. Этот процесс может быть острым
или хроническим. Различают вирусные, аутоим�
мунные, медикаментозные, алкогольные и сме�
шанные гепатиты. Сюда же можно отнести редко
встречающиеся бактериальные и паразитарные
гепатиты.

ВирусныеВирусныеВирусныеВирусныеВирусные гепатитыгепатитыгепатитыгепатитыгепатиты

Вирусный гепатит (МКБ: B15–B19 Вирусный ге�
патит) — инфекционное вирусное заболевание,
морфологически проявляющееся воспалительны�
ми изменениями в печени. Окончательный диаг�
ноз вирусного гепатита ставят на основании серо�
логических исследований.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Вирусный гепатит разви�
вается, когда организм инфицируют гепато�
тропные вирусы (вирусы гепатитов ААААА, ВВВВВ, ССССС, DDDDD, ЕЕЕЕЕ,
FFFFF, GGGGG, ТТТТТТТТТТ) или другие вирусы, поражающие печень
при виремии (цитомегаловирус, ВПГ, возбудите�
ли жёлтой лихорадки). Большинство случаев ви�
русного гепатита в клинической практике (до
95%) вызвано гепатотропными вирусами. ФормыФормыФормыФормыФормы
гепатитагепатитагепатитагепатитагепатита: острый, в том числе фульминантный
(молниеносный, некротический) и хронический.
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ВирусВирусВирусВирусВирус гепатитагепатитагепатитагепатитагепатита ААААА вызывает острый гепатит; передаётся

энтеральным путём. Считается, что вирус гепатита А,

как и прочие пикорнавирусы, оказывает непосред�

ственное цитотоксическое действие. Но в культуре «ди�

кий» штамм вируса не вызывает лизиса клеток, а выде�

ление вируса с испражнениями начинается ещё до

начала некротических процессов в печени.

ВирусыВирусыВирусыВирусыВирусы гепатитовгепатитовгепатитовгепатитовгепатитов ВВВВВ иииии С С С С С вызывают как острый, так и

хронический гепатит, передаются парентеральным пу�

тём (например, при гемотрансфузии, многократном

использовании шприцев), вертикально (от матери к

плоду). Вирус гепатита В не оказывает прямого цито�

токсического действия, что доказывается случаями

хронического бессимптомного носительства без фун�

кциональных и биохимических проявлений поражения

функций печени. Считается, что гибель инфицирован�

ных гепатоцитов обусловливают иммунные реакции.

ЦИК вызывают различные внепечёночные проявле�

ния заболевания, такие как изменения кожи (типа кра�

пивницы), артрит, узелковый периартериит, гломеру�

лонефрит.

ВирусВирусВирусВирусВирус гепатитагепатитагепатитагепатитагепатита DDDDD — вироид, вызывающий гепатит толь�

ко в сочетании с вирусом гепатита В, ухудшая его тече�

ние.

ВирусВирусВирусВирусВирус гепатитагепатитагепатитагепатитагепатита ЕЕЕЕЕ передаётся энтеральным путём и вы�

зывает острый гепатит; сходен с вирусом типа А (не

вызывает хронического гепатита; нет вирусоноситель�

ства).

ВируВируВируВируВирусысысысысы гепатитовгепатитовгепатитовгепатитовгепатитов FFFFF, GGGGG передаются парентеральным пу�

тём, вызывают острый и хронический гепатит в соче�

тании с вирусами типа В и С; может наблюдаться виру�

соносительство. В печени образуются гигантские

многоядерные клетки (синцитиальный гигантоклеточ�

ный гепатит).

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ВИРУВИРУВИРУВИРУВИРУСНЫЙСНЫЙСНЫЙСНЫЙСНЫЙ ГЕПАГЕПАГЕПАГЕПАГЕПАТИТТИТТИТТИТТИТ

Острый вирусный гепатит — группа заболеваний,
протекающих с диффузным воспалением печени.
Может развиться при инфицировании любым из
гепатотропных вирусов, которые вызывают пре�
имущественно иммуноопосредованное поврежде�
ние гепатоцитов. Один из частых признаков гепа�
тита — развитие паренхиматозной желтухи.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически гепатит характеризуется желтухой,
анорексией, немотивированной слабостью, ано�
мальными печёночными пробами. Увеличение
и болезненность печени могут быть выражены
по�разному.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. Характерны баллонная дегене�
рация в виде набухания гепатоцитов и тельца Ка�
унсилмена — подвергшиеся апоптозу погибшие

клетки, имевшие выраженную ацидофилию ци�
топлазмы. Гиперплазия и гипертрофия клеток
фон Купффера носит диффузный характер. Хо�
лестаз разной степени выраженности может раз�
виться дополнительно.

ВоспалительныеВоспалительныеВоспалительныеВоспалительныеВоспалительные инфильинфильинфильинфильинфильтратытратытратытратытраты развиваются пре�
имущественно в портальных зонах, а также в
дольках органа. Большинство клеток инфильт�
рата — лимфоциты и макрофаги. Нейтрофиль�
ные лейкоциты могут присутствовать в инфиль�
тратах на начальных стадиях заболевания.
Плазматические клетки немногочисленны (ис�
ключая некоторые случаи гепатита А).

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Неосложнённое течение
острого гепатита в целом заканчивается отно�
сительно благополучно. Поражение гепатоци�
тов обратимо, цитоархитектоника органа сохра�
няется, фиброз и поражение холангиоцитов не
развиваются (исключая гепатит С). Регенератор�
ные процессы выражены преимущественно в пе�
рипортальных зонах. К наиболее важным исхо�
дам острого гепатита (особенно В и С) относится
хронизация.

ФФФФФУЛЬМИНАНТНЫЙУЛЬМИНАНТНЫЙУЛЬМИНАНТНЫЙУЛЬМИНАНТНЫЙУЛЬМИНАНТНЫЙ ГЕПАТИТГЕПАТИТГЕПАТИТГЕПАТИТГЕПАТИТ

Фульминантный гепатит — молниеносный, не�
кротический гепатит с печёночной энцефалопа�
тией и печёночной комой. Эта наиболее серьёз�
ная форма гепатита развивается в течение 6–8 нед
от начала заболевания.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Редкое осложнение гепа�
тита А или Е; чаще развивается у больных с ге�
патитом В и С и особенно часто при коинфек�
ции D у больных с хроническим гепатитом В.
Патогенез этой формы гепатита неясен. Счита�
ют, что он обусловлен наличием у человека ви�
русов�мутантов.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Характерны нервно�психи�
ческие нарушения (печёночная энцефалопа�
тия), прогрессирующая желтуха, асцит. Умень�
шение размеров печени (синдром пустого
подреберья) происходит в результате массивно�
го или субмассивного некроза гепатоцитов. Мас�
сивный некроз гепатоцитов обычно заканчива�
ется летально, несмотря на интенсивную
терапию и даже трансплантацию печени.

ГГГГГруппаруппаруппаруппаруппа рискарискарискарискариска — беременные женщины, инфици�
рованные вирусом типа Е (молниеносная фор�
ма развивается в 20% случаев) и больные, инфи�
цированные вирусом типа D в сочетании с В.
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ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. Для молниеносного гепатита
характерна тотальная гибель гепатоцитов. Про�
исходит коллапс стромы, состоящей (после ги�
бели гепатоцитов) из ретикулярной основы си�
нусоидов, клеток фон Купффера и отдельных
островков сохранившихся гепатоцитов.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. У переживших острый пе�
риод развивается абортивная регенерация гепа�
тоцитов и холангиоцитов; неизбежен исход в
постнекротический цирроз. Осложнённые фор�
мы чаще развиваются у больных с уже имеющей�
ся к моменту заражения патологией печени.
Наибольшую опасность представляют следую�
щие осложнения фульминантного гепатита: ос�
трая печёночная недостаточность, гепаторе�
нальный синдром, геморрагический синдром и
частое развитие инфекций.

ХХХХХРОРОРОРОРОНИНИНИНИНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ВИРУВИРУВИРУВИРУВИРУСНЫЙСНЫЙСНЫЙСНЫЙСНЫЙ ГЕПАГЕПАГЕПАГЕПАГЕПАТИТТИТТИТТИТТИТ

Инфекционное заболевание, вызванное гепатот�
ропными вирусами, характеризуется клинико�
морфологической картиной диффузного воспале�
ния печени (продолжительностью более 6 мес).

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Хронический гепатит —
исход острого гепатита В и комбинированной
инфекции вирусами гепатита В и D, а также В и
F или В и G. Хронические формы гепатитов не
развиваются после гепатитов А и Е. В то же вре�
мя около половины случаев гепатита С проте�
кает с признаками хронического гепатита и ха�
рактеризуется длительной персистенцией
вируса в гепатоцитах. Хронический вирусный
гепатит и гепатиты другой этиологии (напри�
мер, лекарственные и аутоиммунные) имеют
сходную морфологию. Диагноз хронического
гепатита ставят, если в течение 6 мес от начала
острого гепатита не нормализовались функци�
ональные пробы печени. В то же время нередки
случаи хронического гепатита, развившегося на
фоне бессимптомно прошедшей острой фазы.
Вирусная этиология хронического гепатита мо�
жет быть установлена иммунологически (в том
числе иммуногистохимически). Хронический
гепатит по активности разделяют на неактив�
ный и активный (слабой, умеренной и выра�
женной степеней).

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. В основу международной клас�
сификации хронического гепатита положен
этиологический принцип. Учитываются сте�
пень (активность процесса) и стадия (выражен�
ность фиброза) заболевания [175б].

Хронический неактивный гепатит — воспаление пе�

чени, не выходящее за пределы портальной триады,

без фиброза (рис. 13�4 на вклейке). Биопсия печени

выявляет портальную лимфоцитарную инфильтра�

цию. Клинически у большинства больных течение

бессимптомное, доброкачественное. Возможны

утомляемость, анорексия и боль в животе.

Хронический активный гепатит — воспаление пече�

ни, выходящее за пределы портальной зоны, с при�

знаками ступенчатого некроза и фиброза. Заболе�

вание часто прогрессирует в цирроз печени.

Клинически: гепатомегалия, сосудистые «звёздочки»,

синдром гиперспленизма и гаммапатии, гиповитами�

ноз, нарушения функции эндокринной системы,

внепечёночные проявления и другие признаки хро�

нического заболевания печени.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология

НекрозНекрозНекрозНекрозНекроз гепатоцитовгепатоцитовгепатоцитовгепатоцитовгепатоцитов может касаться единичных
клеток, групп гепатоцитов. Наибольшее значе�
ние имеет некроз пограничной пластинки на
границе между портальными трактами и парен�
химой (ступенчатый); сливающиеся очаги не�
кроза приводят к мостовидным порто�цент�
ральным или к порто�портальным некрозам.
Следует отметить, что термин «некроз» при хро�
ническом гепатите обычно не отвечает сущнос�
ти процесса, поскольку гепатоциты погибают
не путём некроза, а путём апоптоза. По распро�
странённости и выраженности процесса оцени�
вают его активность. При 1�й (минимальной)
степени активности перипортальные ступенча�
тые некрозы ограничены небольшими сегмен�
тами этой зоны с поражением лишь части пор�
тальных трактов. При 2�й (умеренной) степени
ступенчатые некрозы также ограничены пери�
портальными зонами, но с повреждением всех
портальных трактов. При 3�й (выраженной) сте�
пени некрозы проникают в дольки, образуя пе�
рисептальные и мостовидные некрозы. Для хро�
нического гепатита С характерны
формирование лимфоидных фолликулов (в
90%), поражение внутрипечёночных жёлчных
протоков, а также пролиферация дуктул и жи�
ровая дистрофия гепатоцитов.

ВоспалительныеВоспалительныеВоспалительныеВоспалительныеВоспалительные инфильинфильинфильинфильинфильтратытратытратытратытраты (в области пери�
портальных зон и внутридольковые) состоят из
лимфоцитов, макрофагов и иногда плазматичес�
ких клеток.

ФиброзФиброзФиброзФиброзФиброз (рис. 13�5 на вклейке) — важная характе�
ристика хронического гепатита; его выражен�
ность различна: от минимальной до развитого

инна

Text
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цирроза. При незначительном фиброзе проис�
ходит развитие соединительной ткани вокруг
сосудов портальных зон. При выраженных фор�
мах фиброзная ткань захватывает периферию
долек, гнёзда гепатоцитов при этом оказывают�
ся в окружении соединительной ткани. При
прогрессировании процесса соединительнот�
канные тяжи простираются до центральной
вены. Значительная гибель гепатоцитов и их за�
мещение соединительной тканью с нарушени�
ем гистоархитектоники и микроциркуляции,
по сути дела, означают цирроз печени — час�
тый исход хронического гепатита. Осложнения:
хроническая печёночная недостаточность и
портальная гипертензия.

Èììóíîëîãè÷åñêè
îáóñëîâëåííûå áîëåçíè

ïå÷åíè
Наиболее важные иммунопатологические про�
цессы, развивающиеся в печени и жёлчном пузы�
ре, — аутоиммунный гепатит, первичный били�
арный цирроз и первичный склерозирующий
холангит.

ПППППЕРВИЕРВИЕРВИЕРВИЕРВИЧЧЧЧЧНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙ БИЛИАРНЫЙБИЛИАРНЫЙБИЛИАРНЫЙБИЛИАРНЫЙБИЛИАРНЫЙ ЦИРРОЗЦИРРОЗЦИРРОЗЦИРРОЗЦИРРОЗ

Первичный билиарный цирроз (МКБ: K74.3
Первичный билиарный цирроз) — хроническое
заболевание печени аутоиммунного генеза, харак�
теризующееся разрушением внутрипечёночных
жёлчных протоков и развивающееся преимуще�
ственно у женщин среднего возраста. Часто соче�
тается с другими аутоиммунными расстройства�
ми (например, с синдромом Шёгрена,
атрофическим гастритом и тиреоидитом). Пато�
логия представлена воспалительной деструкци�
ей мелких внутрипечёночных жёлчных протоков.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Характерны медленно раз�
вивающиеся симптомы холестаза, серологичес�
кие отклонения.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. В развитии первичного били�
арного цирроза морфологически выявляются 3
последовательные стадии: 1) стадия поврежде�
ния протока, 2) фиброзирование, 3) цирроз.
Инфильтрация жёлчных протоков лимфоцита�
ми вызывает их дистрофию с последующей об�
струкцией и развитием холестаза. На отдалён�
ных стадиях заболевания жёлчные протоки
инфильтрированных лимфоцитами портальных
зон исчезают, нарастает фиброз, нарушается ги�

стоархитектоника печени. Вокруг протоков
формируются гранулёмы.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Первичный билиарный
цирроз — вялотекущее заболевание. Цирроз
развивается постепенно, продолжительность
жизни пациентов в среднем от 10 до 15 лет; при
бессимптомном течении продолжительность
жизни может не сокращаться.

АААААУТУТУТУТУТОИММУННЫЙОИММУННЫЙОИММУННЫЙОИММУННЫЙОИММУННЫЙ ГЕПАГЕПАГЕПАГЕПАГЕПАТИТТИТТИТТИТТИТ

Аутоиммунный гепатит (МКБ: K75 Другие вос�
палительные болезни печени) чаще встречается
у женщин. Попытка его классификации сделана
на основе спектра циркулирующих АТ. Некото�
рые типы аутоиммунного гепатита не имеют чёт�
ко установленной причины, другие связаны с из�
вестными агентами (диуретик — тиениловая
кислота) или заболеваниями (гепатиты C, D).

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически аутоиммунный гепатит — системное
заболевание с поражением не только печени,
но и кожи, слизистых оболочек и ряда внутрен�
них органов: с плевритом, миокардитом, язвен�
ным колитом, гломерулонефритом, хотя на�
званные поражения редко преобладают в
клинической картине, а чаще развиваются в тер�
минальной стадии.

ГГГГГистологическиистологическиистологическиистологическиистологически обнаруживают различные при�
знаки тяжёлого активного хронического гепа�
тита. Важный признак — выраженная мульти�
клеточная инфильтрация в портальной и
перипортальной зоне с небольшим количеством
нейтрофилов. На ранней стадии выявляется
большое количество плазматических клеток. Во
всех портальных полях присутствуют фиброб�
ласты, выявляются фиброз (от незначительно�
го до выраженного) и ступенчатые некрозы. Ге�
патоциты разнообразны по форме и объёму.
Часто обнаруживаются большие баллонообраз�
ные клетки, вакуольная дистрофия.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз серьёзней, чем при вирусном гепатите,
а частота перехода в цирроз выше.

ПППППЕРВИЕРВИЕРВИЕРВИЕРВИЧЧЧЧЧНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙ СКЛЕРОЗИРУЮЩИЙСКЛЕРОЗИРУЮЩИЙСКЛЕРОЗИРУЮЩИЙСКЛЕРОЗИРУЮЩИЙСКЛЕРОЗИРУЮЩИЙ ХОЛАНГИТХОЛАНГИТХОЛАНГИТХОЛАНГИТХОЛАНГИТ

Первичный склерозирующий холангит (МКБ:
K83.0 Холангит) развивается преимущественно у
молодых мужчин. Первоначально поражаются
внепечёночные желчеотводящие пути с постепен�
ным развитием механической (подпечёночной)
желтухи. По мере прогрессирования болезни вов�
лекаются внутрипечёночные протоки, развивает�
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ся фиброз портального тракта и в последующем
— вторичный билиарный цирроз. Нередко встре�
чается изолированное поражение внутрипечёноч�
ных протоков. Характерный признак — сочета�
ние с хроническими воспалениями толстой
кишки.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. Воспалительные и фиброзные
изменения отмечаются в крупных внутрипечё�
ночных жёлчных протоках и вне� и внутрипечё�
ночных отделах желчеотводящей системы. За�
купорка просвета жёлчных протоков приводит
к развитию холестаза и механической желтухи.
Стенка жёлчного пузыря часто утолщена, что
вызвано также воспалительным процессом. Гис�
тологически поражение печени подразделяется
на 4 стадии.

I. Начальное повреждение — воспаление и фиброз вок�
руг протоков в портальной зоне. Слизистая оболочка
жёлчных протоков остаётся нормальной (в отличие от
ранних повреждений при первичном билиарном цир�
розе).

II. Соединительная ткань простирается в паренхиму пе�
рипортальной зоны, хроническое воспаление вокруг
протока сохраняется.

III. Происходит облитерация большинства жёлчных про�
токов, фиброзные перегородки простираются в парен�
химу органа.

IV. Вторичный билиарный цирроз.

ИсходИсходИсходИсходИсход неблагоприятный, средняя продолжитель�
ность жизни после появления признаков заболе�
вания составляет 6 лет. Может развиться холан�
гиокарцинома.

Öèððîçû
Цирроз печени (МКБ: K74 Фиброз и цирроз пече�
ни) — хроническое заболевание, характеризующе�
еся распространённым фиброзом и образованием
узелков�регенератов, постепенно замещающих па�
ренхиму печени. Изменение гистоархитектоники
и микроциркуляции при циррозе приводит к раз�
витию хронической печёночной недостаточности
и портальной гипертензии.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. По морфологическим признакам цир�
розы подразделяют на мелкоузелковые (микронодуляр�
ные), крупноузелковые (макронодулярные) и смешан�
ные. При микронодулярной форме узлы одинакового
размера (1–3 мм), при макронодулярной — крупнее
3 мм (некоторые до 5 см). Смешанную форму диагно�
стируют, когда присутствуют и мелкие, и крупные узлы
примерно в равных количествах. В зависимости от
темпов прогрессирования болезни и выраженности
воспалительной реакции циррозы делят на активные
и неактивные.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Причинами развития цирроза могут быть: ви�
русные гепатиты B, C, D, алкоголизм, наследственные
болезни (недостаточность α

1
�антитрипсина, болезнь

Уилсона–Коновалова, гемохроматоз), иногда — ЛС и
токсины, болезни желчеотводящих путей, паразитарные
инвазии (шистосомоз, клонорхоз), идиопатические син�
дромы (до 20% всех циррозов).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез иииии патоморфологияпатоморфологияпатоморфологияпатоморфологияпатоморфология. Термин «цирроз» обозна�
чает терминальную и необратимую стадию патологи�
ческих процессов, при которых поражаются паренхи�
ма и портальный тракт органа. При этом гибель
гепатоцитов сопровождается усиленной регенераци�
ей с образованием узелков (ложных долек) и разрас�
танием соединительной ткани. Затруднение кровото�
ка приводит к формированию внутрипечёночных
портокавальных шунтов, что вызывает нарушение
микроциркуляции и гипоксию, приводящие к развитию
дистрофии и некроза гепатоцитов в ложных дольках. В
результате замыкается порочный круг, и патологические
процессы в печени с течением времени усугубляются.
При первичном поражении портального тракта или жёл�
чных протоков соединительная ткань разрастается в
портальных зонах и в виде узких септ врастает по на�
правлению к центральной вене, отшнуровывая мелкие
ложные дольки. Происходит капилляризация синусои�
дов и (вследствие этого) разобщение гепатоцитов и кле�
ток фон Купффера. Всё это приводит к нарушению гис�
тоархитектоники и тканевой гипоксии, усугубляющей
фиброз. Таким образом, процесс постоянно прогресси�
рует.

ГГГГГистологическоеистологическоеистологическоеистологическоеистологическое исследованиеисследованиеисследованиеисследованиеисследование проводят для установле�
ния этиологии цирроза. Например, ожирение и тель�
ца Мэллори типичны для алкогольного цирроза. Ма�
тово�стекловидный характер гепатоцитов можно
наблюдать при постгепатитном циррозе, а шаровид�
ные цитоплазматические глобулы — при недоста�
точности α

1
�антитрипсина. При гемохроматозе по�

вышено содержание гемосидерина, при болезни
Уилсона–Коновалова — меди. На практике требует�
ся сопоставление всех имеющихся данных. У 15–20%
пациентов цирроз печени приходится классифициро�
вать как идиопатический (криптогенный). Окраска
органа в некоторых случаях патогномонична. Так,
жёлтая жирная печень характерна для лиц, страдаю�
щих алкоголизмом, а бурая печень встречается при
гемохроматозе. Зеленовато�жёлтая окраска наблюда�
ется при билиарном циррозе. На поздних стадиях
цирроз морфологически одинаков, независимо от эти�
ологического фактора. Однако на более ранних ста�
диях имеются характерные особенности, зависящие
от этиологического фактора, запустившего патологи�
ческий процесс. Например, жировые включения и
тельца Мэллори типичны для алкогольного повреж�
дения печени, а хроническое воспаление и перипор�
тальный некроз — для хронического активного гепа�
тита.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина начальной стадии заболевания
почти не зависит от этиологии и характеризуется стёр�
тостью жалоб и объективных симптомов. Отмечают�
ся метеоризм, боль и чувство тяжести в животе, асте�
низация, снижение работоспособности. В развёрнутой
стадии, при которой страдает функция многих орга�
нов и систем, к вышеуказанным жалобам присоеди�
няются разнообразные проявления болезни: увеличе�
ние печени и селезёнки, портальная гипертензия,



Áîëåçíè ïå÷åíè è æåë÷íîãî ïóçûðÿ ✧ 379379379379379

анемия, варикозное расширение вен пищевода. К этим
симптомам могут присоединиться рефлюкс�эзофагит,
эрозии и язвы ЖКТ, гепатопанкреатический синдром.
Но основным симптомом цирроза является желтуха,
обусловленная печёночно�клеточной недостаточностью
и неспособностью гепатоцитов осуществлять метабо�
лизм билирубина. Заметим, что цирроз с тяжёлыми
некрозами паренхимы печени может протекать и без
желтухи.

ИсходИсходИсходИсходИсход чаще неблагоприятный, заболевание прогрессиру�
ет, обратное развитие наблюдается редко. Осложнения:
портальная гипертензия, варикозные расширения вен
(чаще в пищеводе), асцит, спленомегалия, печёночная
недостаточность, рак печени.

Êèñòû è îïóõîëè ïå÷åíè

ÊÈÑÒÛ ÏÅ×ÅÍÈ

Кисты непаразитарного происхождения (МКБ:
K77* Поражения печени при болезнях, клас�
сифицированных в других рубриках, Q44.6
Кистозная болезнь печени) представлены раз�
нородной группой, объединённой по одному
признаку — образованию полостей (кист).
Кисты печени подразделяют на истинные и
ложные, единичные и множественные. Поли�
кистоз печени — наследственное заболевание.
Истинные кисты возникают при несовершен�
ном обратном развитии излишних зачатков
жёлчных протоков или после их окклюзии (ре�
тенционные кисты). Ложные кисты развиваются
после травм печени или хирургических вме�
шательств по поводу абсцессов и паразитар�
ных поражений. Патоморфология: полость,
заполненная жидкостью. Стенка истинных
кист представлена соединительной тканью,
ложных — фиброзно изменённой тканью пе�
чени (посттравматические) или грануляцион�
ной тканью (воспалительные).

ÎÏÓÕÎËÈ

Первичные эпителиальные опухоли развиваются
из гепатоцитов, холангиоцитов; мезенхималь�
ные — из капсулы, клеток портального тракта,
сосудистых элементов. Значительно чаще в пе�
чени наблюдают метастазы. Все опухоли пече�
ни делят на доброкачественные и злокачествен�
ные. Доброкачественные опухоли (МКБ: D13.4
Доброкачественное новообразование печени)
встречаются относительно редко.

ДДДДДОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация: эпителиальные (гепатоцеллюляр�
ные и холангиоцеллюлярные аденомы, очаговая уз�
ловая гиперплазия), мезенхимальные (гемангиома

и лимфангиома), смешанные (гамартомы) с преоб�
ладанием эпителиальных или мезенхимальных
компонентов.

АденомыАденомыАденомыАденомыАденомы развиваются из гепатоцитов (гепатоаде�
нома), эпителия жёлчных протоков (холангиоа�
денома), а также могут быть смешанного генеза.
Достоверно показано увеличение частоты аденом
печени на фоне применения пероральных кон�
трацептивов и анаболических стероидов. Возник�
новение множественных аденом печени связано
с гликогенозом типа I. Аденомы развиваются чаще
всего в правой доле печени, практически только у
женщин детородного возраста, растут медленно
(быстрый рост и тяжёлое течение наблюдаются у
детей).

Клиническая картина. Мелкие аденомы протекают бес�
симптомно, их часто выявляют случайно. Большие
опухоли вызывают чувство тяжести и боль.

Макроскопически: единичная хорошо отграниченная
опухоль до 40 см в диаметре и массой до 3 кг; мно�
жественные аденомы имеют мелкие размеры.

Микроскопически: гепатоциты в опухоли похожи на
нормальные, за исключением того, что они не фор�
мируют дольковую структуру. Опухоль ограничена
волокнистой капсулой различной толщины, близ�
лежащие гепатоциты подвергаются сдавлению. Риск
малигнизации составляет 10% и возрастает в соот�
ветствии с размером опухоли и количеством аде�
ном в печени.

ГемангиомыГемангиомыГемангиомыГемангиомыГемангиомы развиваются из венозных сосудов,
встречаются у лиц любого пола и возраста.
Это наиболее частые доброкачественные опу�
холи печени, женщины страдают чаще.

Клинически: опухоль, как правило, бессимптомна, за�
частую представляет диагностическую находку (на�
пример, в виде образования при УЗИ или кальци�
фиката на обзорных рентгенограммах брюшной
полости). При большой величине и разрушении
паренхимы печени появляются болевые симптомы,
реже — желтуха.

Макроскопически: опухоль имеет вид узла с гладкой
(реже — мелкобугристой) поверхностью, синюшно�
красная или бурая. Обычно это единичное образо�
вание, достигающее не более 5 см в диаметре, но
встречаются и множественные гемангиомы, и опу�
холи крупных размеров, спускающиеся в малый таз.

Микроскопически: опухоль выглядит как обычная ка�
вернозная гемангиома, обнаруживаемая в любой
другой части организма (разной формы и размера
выстланные эндотелием сосудистые лакуны, содер�
жащие кровь), редко малигнизируется. Возможен
разрыв с внутрибрюшинным кровотечением.

ЛимфангиомаЛимфангиомаЛимфангиомаЛимфангиомаЛимфангиома имеет вид пещеристого кистозного
образования, поражающего чаще правую долю пе�
чени. Протекает бессимптомно, обнаруживается
случайно. Другие доброкачественные мезенхи�
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мальные опухоли (фибромы, миксомы, лейоми�
омы и липомы) наблюдаются ещё реже.

ЗЗЗЗЗЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Злокачественные опухоли (МКБ: C22 Злокаче�
ственное новообразование печени и внутрипече�
ночных жёлчных протоков) развиваются из гепа�
тоцитов, эпителия жёлчных протоков и
мезенхимальной ткани. Наиболее часто встреча�
ется гепатоцеллюлярная карцинома, составляю�
щая 90% всех первичных злокачественных опухо�
лей.

•••••  ГГГГГепатоцеллюлярнаяепатоцеллюлярнаяепатоцеллюлярнаяепатоцеллюлярнаяепатоцеллюлярная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома (злокачествен�
ная гепатома, печёночно�клеточный рак; МКБ:
C22.0 Печёночно�клеточный рак) развивается
из гепатоцитов и обычно встречается на фоне
цирроза. Мужчины болеют в 2 раза чаще, чем
женщины. Опухоль имеет тенденцию прорас�
тать в воротную вену, а также в полую вену. Кли�
нически: у больных развиваются прогрессиру�
ющая слабость, кахексия, боль в области правого
подреберья и гепатомегалия. Желтуха и асцит
появляются позже. Возможно бессимптомное
развитие (особенно на ранних стадиях).

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. Характерен местный инвазивный
рост; часто опухоль прорастает в диафрагму. Лимфо�
генное метастазирование происходит часто в порталь�
ные лимфатические узлы, и прежде, чем метастазиро�
вать, опухоль достигает больших размеров.
Отдалённые (гематогенные) метастазы чаще всего
обнаруживают в лёгких (до 45% случаев), а также в
поджелудочной железе, головном мозге, костях и над�
почечниках.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: для рака печени характерны уве�
личение, уплотнение и бугристость органа. Печё�
ночно�клеточный рак при нодулярной (экспансив�
ной) форме роста развивается в виде одного или реже
нескольких опухолевидных образований; выглядит
как упругая, геморрагическая коричневая масса, за�
нимающая обширную часть печени. При экспансив�
но�инфильтрирующем или инфильтрирующем рос�
те может прорастать близлежащие ткани. Иногда
опухоль окрашена в зелёный цвет жёлчью. При диф�
фузной форме роста возникают многочисленные
мелкие и сливающиеся между собой опухолевые
узлы, занимающие всю печень, которая нередко
приобретает каменистую плотность.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Имеется ряд гистологических разно�
видностей гепатом: тубулярная, трабекулярная (мик�
ро� и макро), ацинарная, солидная, светлоклеточ�
ная. В большинстве случаев опухоль имеет
трабекулярное строение: клетки опухоли располо�
жены пластинками, которые отделены синусоида�
ми, выстланными эндотелием, клетки фон Купффе�
ра отсутствуют. Второй по частоте гистологический
вариант называют псевдожелезистым (ацинарным):
злокачественные гепатоциты располагаются вокруг
просвета и выглядят как железы. В просвете может

быть жёлчь, а между опухолевыми клетками имеют�
ся жёлчные капилляры. Между псевдожелезистыми
структурами располагаются выстланные эпителием
синусоиды. По степени дифференцировки опухоли
и её клеток различают несколько форм — от высо�
кодифференцированных до недифференцирован�
ных. Характерен выраженный полиморфизм кле�
ток с атипичными, гиперхромными ядрами. Опухоль
может секретировать жёлчь, накапливающуюся в
межклеточных канальцах. Клетки менее дифферен�
цированных опухолей напоминают незрелые гепа�
тоциты. Гепатоцитоподобные клетки фетального
типа характерны для первичной опухоли детского
возраста (гепатобластома).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный. Гепатоцеллюлярная карци�
нома — высокозлокачественная опухоль. Быстро раз�
вивается кахексия, ожидаемая продолжительность
жизни составляет около 4 мес. У больных с циррозом
прогноз хуже. Часто развиваются кровотечения.

•••••  ХолангиокарциномаХолангиокарциномаХолангиокарциномаХолангиокарциномаХолангиокарцинома (МКБ: C22.1 Рак внутри�
печёночного жёлчного протока) — злокаче�
ственная опухоль, развивающаяся из эпителия
жёлчных протоков. Встречается реже, чем гепа�
тоцеллюлярный рак. Развитию опухоли способ�
ствуют паразитарные заболевания и глистные
инвазии. При врождённых заболеваниях пече�
ни (поликистоз, болезнь Кароли, фиброз пече�
ни) также возможна малигнизация. Различают
2 варианта роста опухоли: периферический (по
ходу жёлчных протоков) и центральный (в об�
ласти ворот печени).

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически при периферическом росте наблюдают�
ся боль, анорексия, похудание. При центральном —
желтуха и гепатомегалия.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. Микроскопически опухоль имеет
характер скиррозной аденокарциномы: мелкие ку�
бические клетки, образующие железистоподобные
структуры, находятся в плотной соединительнот�
канной строме. Опухоли внепечёночных протоков
имеют такую же характеристику.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз при холангиокарциноме неблагоприятный.
Средняя продолжительность жизни — 4–6 мес.

•••••  АнгиосаркомаАнгиосаркомаАнгиосаркомаАнгиосаркомаАнгиосаркома (МКБ: C22.3 Ангиосаркома пе�
чени) встречается чаще других мезенхимальных
опухолей. Отмечается определённая связь с
длительным применением андрогенов, в этом
отношении опасны торотраст и работы на про�
изводстве винилхлорида или мышьяка. Морфо�
логически не отличается от ангиосарком дру�
гой локализации.

•••••  МетастатическиеМетастатическиеМетастатическиеМетастатическиеМетастатические опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли печени встречаются
значительно чаще и наблюдаются при первич�
ных карциномах ЖКТ и поджелудочной желе�
зы. Метастазируют в печень также злокаче�
ственная меланома и опухоли яичника, лёгкого
и МЖ. Характерно преимущественное пораже�
ние лимфоузлов, но не паренхимы органа. До
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50% больных, погибающих от злокачественных
заболеваний, страдают поражением печени. Не
менее часты поражения печени при лимфомах.

Çàáîëåâàíèÿ æ¸ë÷íîãî
ïóçûðÿ

ЖЖЖЖЖЕЛЕЛЕЛЕЛЕЛЧЧЧЧЧНОКАМЕННАЯНОКАМЕННАЯНОКАМЕННАЯНОКАМЕННАЯНОКАМЕННАЯ БОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬ

Желчнокаменная болезнь (холелитиаз; МКБ:
K80 Желчнокаменная болезнь [холелитиаз]) —
образование камней в просвете жёлчного пузыря
или во внепечёночных жёлчных протоках. Частое
заболевание, которое обнаруживают у 15–20%
населения. Этиология и патогенез точно не уста�
новлены. Камнеобразование — стадийный про�
цесс с периодами активного роста и затихания,
происходящий в результате осаждения плотных
частичек жёлчи. Выделяют общие и местные эти�
ологические факторы.

Общие факторы: нарушения обмена веществ (мине�
рального, жирового, белкового) и КЩР, гиповита�
минозы (особенно А), эндокринные расстройства.

Местные факторы: воспаление в жёлчном пузыре и
жёлчных протоках; нарушения оттока жёлчи (холе�
стаз); выработка жёлчи, перенасыщенной холесте�
рином (литогенная жёлчь); избыточная секреция
холестерина в жёлчь, сниженная секреция фосфо�
липидов и жёлчных кислот или комбинация этих
факторов.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология иииии химическийхимическийхимическийхимическийхимический составсоставсоставсоставсостав камнейкамнейкамнейкамнейкамней

Холестериновые камни содержат в основном холес�
терин; одиночные, имеют круглую или овальную
форму, слоистую структуру на разрезе. Диаметр их
от 4–5 до 12–15 мм.

Холестерино�пигментно�известковые камни: множе�
ственные, фасетчатые, имеют грани, форма и коли�
чество различны.

Пигментные камни: мелкие, множественные, жёст�
кие, хрупкие, гомогенные, чёрного цвета с металли�
ческим оттенком; обнаруживаются у больных с хро�
ническим гемолизом. Инфицирование жёлчи
микроорганизмами приводит к увеличению содер�
жания в жёлчи плохо растворимого прямого (несвя�
занного) билирубина.

Кальциевые камни состоят из различных солей каль�
ция (в основном карбонаты), форма причудливая, с
шипообразными отростками светло� или тёмно�ко�
ричневого цвета.

Смешанные камни — большинство жёлчных камней.
В их состав входят холестерин, билирубин, жёлчные
кислоты, белки, гликопротеины, различные соли,
микроэлементы.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Обычно наличие жёлчных
конкрементов протекает бессимптомно или с

явлениями диспепсии и болевым синдромом
(«жёлчная колика») в результате закупорки пу�
зырного или общего жёлчного протока. Могут
развиваться симптомы механической желтухи.
Камни раздражают слизистую оболочку органа,
приводят к его хроническому воспалению и
изъязвлениям стенки. При гиперхолестерине�
мии слизистую оболочку пузыря инфильтриру�
ют макрофаги, нагруженные липидами (холес�
тероз).

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения зависят от варианта тече�
ния болезни. Если камни мигрируют по путям
оттока жёлчи, то может возникать ряд осложне�
ний. Закупорка пузырного протока, вызывая
застой содержимого пузыря, провоцирует ост�
рое воспаление. К воспалению приводит также
травма слизистой конкрементом. Позже возни�
кает инфильтрация нейтрофилами, обусловлен�
ная небольшим количеством бактерий, изна�
чально содержащихся в жёлчном пузыре.
Обструкция общего жёлчного протока вызыва�
ет механическую желтуху.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ХОЛЕЦИСТИТХОЛЕЦИСТИТХОЛЕЦИСТИТХОЛЕЦИСТИТХОЛЕЦИСТИТ

Острый холецистит (МКБ: K81.0 Острый холе�
цистит) — остро возникающее воспаление жёлч�
ного пузыря.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Бактерии, вызывающие
острый холецистит, проникают в жёлчный пу�
зырь ретроградно (из кишечника), лимфоген�
но или гематогенно. В большинстве случаев хо�
лецистит сочетается с камнями в жёлчном
пузыре и в 90–95% случаев развивается при об�
струкции пузырного протока камнем. Реже ос�
трый холецистит возникает вторично, при ин�
фицировании жёлчного пузыря.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология

Катаральный холецистит характеризуется поверхност�
ным воспалением слизистой оболочки с выделением
серозного или слизисто�серозного экссудата.

Флегмонозный холецистит развивается при гнойном
воспалении с инфильтрацией всех слоёв жёлчного пу�
зыря нейтрофилами. Возможно развитие некрозов и
изъязвлений слизистой оболочки (разновидности:
флегмонозно�язвенный, гнойно�фибринозный).

Гангренозный холецистит возникает на фоне тромбоза
пузырной артерии, для него характерен некроз стен�
ки жёлчного пузыря (частичный или тотальный), пу�
зырь приобретает грязно�зелёный или чёрный цвет.
При перфорации стенки пузыря жёлчь истекает в
брюшную полость (гангренозно�перфоративный хо�
лецистит).

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения зависят от формы холеци�
стита и развиваются при флегмонозной или
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гангренозной формах: перихолецистический
абсцесс, разлитой перитонит, эмпиема, водян�
ка жёлчного пузыря.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ХОЛЕЦИСТИТХОЛЕЦИСТИТХОЛЕЦИСТИТХОЛЕЦИСТИТХОЛЕЦИСТИТ

Хроническое воспаление жёлчного пузыря (МКБ:
K81.1 Хронический холецистит) — наиболее час�
то встречаемая патология этого органа. Заболева�
ние может развиваться после повторных приступов
острого холецистита или без них. У женщин разви�
вается в два раза чаще, чем у мужчин.

Этиология и патогенез.Этиология и патогенез.Этиология и патогенез.Этиология и патогенез.Этиология и патогенез. Бактерии обычно не слу�
жат пусковым механизмом хронического холеци�
стита, но играют важную роль в развитии ослож�
нений. Обычно развивается при длительном
персистировании жёлчных конкрементов (в 90–
95% случаев), что связано с хроническим раздра�
жением и химическим повреждением эпителия
жёлчного пузыря, при инфицировании жёлчного
пузыря и при образовании сладжа пузырной жёл�
чи (вязкий материал в просвете).

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически может протекать бессимптомно или с
болью в правом подреберье и диспептическими
расстройствами.

Патоморфология.Патоморфология.Патоморфология.Патоморфология.Патоморфология. Характерна инфильтрация моно�
нуклеарными лейкоцитами различной степени во
всех слоях жёлчного пузыря. При продолжитель�
ном течении хронического холецистита стенка
жёлчного пузыря кальцинируется.

Исходы и осложнения.Исходы и осложнения.Исходы и осложнения.Исходы и осложнения.Исходы и осложнения. Деструктивный холецистит
с угрозой перфорации и перитонита (во время
обострения) и рак жёлчного пузыря представля�
ют наибольшую опасность. Холангит, подпечё�
ночный холестаз (при закупорке камнем прото�
ков желчеотводящей системы), вторичный
билиарный цирроз печени.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный и зависит от развития ос�
ложнений. Во время обострения хронического
холецистита может наступить смерть от перито�
нита.

ХХХХХОЛЕСТЕРОЗОЛЕСТЕРОЗОЛЕСТЕРОЗОЛЕСТЕРОЗОЛЕСТЕРОЗ ЖЖЖЖЖЕЕЕЕЕЛЛЛЛЛЧЧЧЧЧНОГОНОГОНОГОНОГОНОГО ПУЗЫРЯПУЗЫРЯПУЗЫРЯПУЗЫРЯПУЗЫРЯ

Холестероз жёлчного пузыря (МКБ: К.82.4 Холес�
тероз жёлчного пузыря) характеризуется очаговым
и/или диффузным отложением холестерина и его
метаболитов в стенке жёлчного пузыря. При про�
грессировании заболевания возможно отложение
липидов в подслизистой и мышечной оболочках,
что в последующем приводит к снижению концен�
трационной и сократительной функций жёлчного

пузыря, способствует образованию жёлчных кам�
ней.

•  Частота обнаружения холестероза (по результатам гис�
тологического исследования удалённых жёлчных пузы�
рей) составляет 20–43%. Клиническая картина не име�
ет специфической симптоматики. При образовании
жёлчных камней симптоматика мало отличается от жёл�
чнокаменной болезни.

•  Этиология и патогенез не изучены. Основным методом
диагностики является УЗИ. При этом различают поли�
позную, сетчатую и смешанную (полипозно�сетчатую)
формы холестероза.

•  Вопросы консервативной терапии не разработаны. Ос�
новной метод лечения — холецистэктомия.

ÎÏÓÕÎËÈ ÆÅË×ÍÎÃÎ ÏÓÇÛÐß
È ÆÅË×ÍÛÕ ÏÐÎÒÎÊÎÂ

Опухоли жёлчного пузыря и жёлчных протоков пред�
ставляют собой редко встречающиеся новообразо�
вания; делятся на доброкачественные и злокаче�
ственные. Чаще развиваются эпителиальные
опухоли, реже — мезенхимальные и смешанные.

ДДДДДОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Доброкачественные опухоли жёлчного пузыря и
внепечёночных жёлчных протоков (МКБ: D13.5
Доброкачественное новообразование внепечёноч�
ных жёлчных протоков) встречаются редко. В жёл�
чных протоках развиваются те же самые доброкаче�
ственные опухоли, что и в жёлчном пузыре. Такие
опухоли имеют клиническое значение, так как мо�
гут быть причиной обструкции с развитием желту�
хи.

ПапилломаПапилломаПапилломаПапилломаПапиллома — наиболее частая доброкачественная
опухоль жёлчного пузыря — может быть единич�
ной или множественной и часто развивается при
желчекаменной болезни.

АденомыАденомыАденомыАденомыАденомы (трубчатые и папиллярные) встречаются
реже, практически не имеют клинического зна�
чения и обнаруживаются случайно.

АденомиомаАденомиомаАденомиомаАденомиомаАденомиома представляет собой комбинацию про�
лиферации ГМК и аденомы.

Фибромы,Фибромы,Фибромы,Фибромы,Фибромы, липомы,липомы,липомы,липомы,липомы, лейомиомылейомиомылейомиомылейомиомылейомиомы иииии миксомымиксомымиксомымиксомымиксомы по сво�
ему строению не отличаются от аналогичных опу�
холей другой локализации.

ЗЗЗЗЗЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

МКБМКБМКБМКБМКБ: C23 Злокачественное новообразование жёл�
чного пузыря, C24 Злокачественное новообразова�
ние других и неуточнённых частей желчевыводящих
путей.
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РакРакРакРакРак жёлчногожёлчногожёлчногожёлчногожёлчного пузыряпузыряпузыряпузыряпузыря составляет приблизительно
4% от общего числа карцином. Диагностируют в
ходе операции (интраоперационно) и после опера�
ции (в ходе гистологического исследования жёлч�
ного пузыря) приблизительно у 2% пациентов, под�
вергающихся операциям на жёлчном пузыре и
желчеотводящих протоках. У женщин рак жёлчно�
го пузыря выявляют в 3 раза чаще, чем у мужчин.

Макроскопически: опухоль имеет вид бляшки или
плоского узла с гладкой поверхностью. Рак жёлч�
ного пузыря может быть любой локализации, но
чаще поражается дно, при этом стенка жёлчного
пузыря утолщается. Иногда опухоль растёт в про�
свет жёлчного пузыря, тогда для неё характерна
сосочковая конфигурация.

Микроскопически: в 90% случаев — аденокарци�
нома, в 10% — плоскоклеточная карцинома.
Последняя опухоль возникает при плоскокле�
точной метаплазии призматического эпителия
слизистой оболочки вследствие её раздражения,
например камнями. Наиболее часто рак возни�
кает при кальцинозе жёлчного пузыря («фарфо�
ровый» жёлчный пузырь). Для рака жёлчного пу�
зыря характерен инвазивный рост в ткань печени.

Метастазируют опухоли лимфогенно в панкреа�
тические, дуоденальные и печёночные лимфати�
ческие узлы.

РакРакРакРакРак внепечёночныхвнепечёночныхвнепечёночныхвнепечёночныхвнепечёночных жёлчныхжёлчныхжёлчныхжёлчныхжёлчных протоковпротоковпротоковпротоковпротоков. Гистоло�
гически почти всегда аденокарцинома (холангио�
карцинома). Это заболевание пожилых мужчин, не
связанное с камнями жёлчного пузыря. Повышен�
ный риск отмечают у больных язвенным колитом;
описывают у длительно контактирующих с произ�
водными бензола или толуола.

Клинически: у большинства больных желтуха с бо�
лью или без неё и потеря веса, иногда сильный
зуд. Опухоли общего протока, вызывающие об�
струкцию дистальнее пузырного протока, приво�
дят к появлению пальпируемого безболезненно�
го жёлчного пузыря.

Патоморфология: большинство опухолей — скир�
розного или папиллярного типа. Выраженный
фиброз часто затрудняет диагностику. Опухоль
развивается на любом участке внепечёночных
жёлчных протоков, но две трети опухолей распо�
ложены в общем жёлчном протоке или в области
бифуркации общего печёночного протока.
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ВВВВВ.ААААА. Варшавский Варшавский Варшавский Варшавский Варшавский

БОЛЕЗНИ ПОЧЕК,
МОЧЕТОЧНИКОВ,

МОЧЕВОГО ПУЗЫРЯ

Мочевыделительная система включает почки, мочеточники, мо�
чевой пузырь и мочеиспускательный канал.

Ñèíäðîìû
çàáîëåâàíèé ïî÷åê

Патология почек сопровождается развитием ряда синдромов.

ÍÅÔÐÎÒÈ×ÅÑÊÈÉ ÑÈÍÄÐÎÌ

Нефротический синдром (МКБ: N04 Нефротический синдром) —
частое проявление поражения клубочкового фильтра, характери�
зуется сочетанием нескольких основных симптомов.

•  ТяжёлаяТяжёлаяТяжёлаяТяжёлаяТяжёлая протеинурияпротеинурияпротеинурияпротеинурияпротеинурия (более 3,5 г белка в сутки).

•  ГипопротеинемияГипопротеинемияГипопротеинемияГипопротеинемияГипопротеинемия (в первую очередь, гипоальбуминемия, развивается как след�
ствие протеинурии) и диспротеинемиядиспротеинемиядиспротеинемиядиспротеинемиядиспротеинемия (за счёт выделения почками, в первую
очередь, альбуминов).

•  ОтёкиОтёкиОтёкиОтёкиОтёки развиваются как результат падения онкотического давления в плазме
крови вследствие гипопротеинемии, что приводит к выходу жидкости из
просветов сосудов в интерстициальную ткань. Эти три симптома вместе со�
ставляют классический нефротический синдром.

•  ГиперлипидемияГиперлипидемияГиперлипидемияГиперлипидемияГиперлипидемия развивается как следствие компенсаторного синтеза ЛП в
печени, а также снижения активности липопротеинлипазы (четвёртый сим�
птом, связанный с нефротическим синдромом).

ÍÅÔÐÈÒÈ×ÅÑÊÈÉ ÑÈÍÄÐÎÌ

В противоположность нефротическому, нефритический синдром
(МКБ: N00 Острый нефритический синдром) чаще связан с вос�
палительной патологией клубочков (т.е. с гломерулонефритами).
Обычно выделяют острый нефритический, быстропрогрессиру�
ющий нефритический и хронический нефритический синдромы
(с протеинурией). В результате сильного повреждения капилляр�
ных петель и появления микроразрывов в мочу попадают эрит�
роциты. Нефритический синдром характеризуется рядом основ�
ных симптомов.

•  МикроМикроМикроМикроМикро� и макрогематуриямакрогематуриямакрогематуриямакрогематуриямакрогематурия.

•  УменьшениеУменьшениеУменьшениеУменьшениеУменьшение скоростискоростискоростискоростискорости клубочковойклубочковойклубочковойклубочковойклубочковой фильтрациифильтрациифильтрациифильтрациифильтрации иииии олигурияолигурияолигурияолигурияолигурия.

•  ПовышениеПовышениеПовышениеПовышениеПовышение уровняуровняуровняуровняуровня мочевинымочевинымочевинымочевинымочевины иииии креатининакреатининакреатининакреатининакреатинина ввввв кровикровикровикровикрови.

•  ГипертензияГипертензияГипертензияГипертензияГипертензия (вследствие этого гипертрофия левого желудочка) и отёки как
результат задержки натрия и воды.

•  ПротеинурияПротеинурияПротеинурияПротеинурияПротеинурия менее 3,5 г/сут.
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ÏÎ×Å×ÍÛÉ ÑÈÍÄÐÎÌ Ñ ÃÅÌÀÒÓÐÈÅÉ È
ÏÐÎÒÅÈÍÅÌÈÅÉ

ПротеинурияПротеинурияПротеинурияПротеинурияПротеинурия — потеря белка с мочой (более 0,3 г/сут).

ГематурияГематурияГематурияГематурияГематурия — появление крови в моче. Всегда служит
проявлением патологии. Гематурия может обнаружи�
ваться только микроскопически (микрогематурия) или
быть видимой на глаз (макрогематурия). Исследова�
ние эритроцитов при гематурии в фазово�контраст�
ном микроскопе позволяет отличить гематурию клу�
бочкового происхождения по изменениям оболочки
клеток.

ÎÑÒÐÀß ÏÎ×Å×ÍÀß ÍÅÄÎÑÒÀÒÎ×ÍÎÑÒÜ

Острая почечная недостаточность (ОПН; МКБ:
N17 Острая почечная недостаточность) — син�
дром, характеризующийся быстрым (в тече�
ние часов и недель) снижением клубочковой
фильтрации, задержкой в организме конечных
продуктов азотистого обмена, нарушением
объёма внеклеточной жидкости, нарушени�
ем электролитного и кислотно�щелочного
равновесия. Под ОПН часто понимают по�
вышение уровня креатинина сыворотки на
0,5 мг/% в день и азота мочевины крови на
10 мг/% в день на протяжении нескольких
дней. ОПН осложняет течение различных за�
болеваний в среднем у 5% госпитализирован�
ных больных и до 30% больных, которым про�
водится интенсивная терапия. ОПН обычно
развивается бессимптомно и диагностирует�
ся при биохимических исследованиях крови
по повышению уровня мочевины и креати�
нина и других азотистых продуктов. При этом
в крови повышается уровень остаточного азо�
та, т.е. азота, не входящего в состав белков, —
азотемия. Олигурия (диурез менее 400 мл в
сутки) — частый, но не обязательный при�
знак, сопровождающий ОПН в среднем у 50%
больных. В большинстве случаев ОПН обра�
тима — почки способны к восстановлению
после почти полной утраты функций. В то
же время ОПН представляет собой частую
причину внутрибольничной смертности.
ОПН может осложнять различные заболева�
ния, которые подразделяют по механизмам
развития ОПН на 3 категории.

•  Заболевания, при которых возникает гипоперфузия
почек, без первичного поражения почечной паренхи�
мы (преренальная азотемия, или преренальная ОПН,
55% всех случаев ОПН).

•  Заболевания, при которых происходит повреждение
паренхимы почек [ренальная азотемия, или реналь�
ная (интраренальная) ОПН, 40% случаев ОПН].

•  Заболевания, при которых развивается обструкция
мочевого тракта (постренальная азотемия, или пост�
ренальная ОПН, 5% случаев ОПН).

ГГГГГЕПАЕПАЕПАЕПАЕПАТТТТТОРЕНАЛЬНЫЙОРЕНАЛЬНЫЙОРЕНАЛЬНЫЙОРЕНАЛЬНЫЙОРЕНАЛЬНЫЙ СИНДРОСИНДРОСИНДРОСИНДРОСИНДРОМММММ

Гепаторенальный синдром (МКБ: K76.7 Гепаторе�
нальный синдром) — особая форма ОПН, которая
часто осложняет печёночную недостаточность, раз�
вивающуюся при прогрессирующем циррозе, злока�
чественных опухолях печени, резекциях печени и об�
струкции желчеотводящих путей. Азотемия в этих
случаях развивается медленно (в течение недель или
месяцев) параллельно с ухудшением функций пече�
ни, но возможно и быстрое развитие (провоцируют
его кровотечения, парацентез и избыточное при�
менение диуретиков, вазодилататоров и ингибито�
ров циклооксигеназы). Следует иметь в виду, что у
пациентов с заболеваниями печени могут развить�
ся другие формы ОПН (в результате сепсиса, при�
менения медикаментов) и диагноз гепаторенально�
го синдрома выставляется только после исключения
других возможных причин.

РРРРРЕНАЛЬНАЯЕНАЛЬНАЯЕНАЛЬНАЯЕНАЛЬНАЯЕНАЛЬНАЯ АЗОТЕМИЯАЗОТЕМИЯАЗОТЕМИЯАЗОТЕМИЯАЗОТЕМИЯ

Ренальная (структурная) азотемия может осложнять
разнообразные заболевания паренхимы почек. По
клинико�патологическому принципу обосновано
разделение причин ренальной ОПН на: 1) заболева�
ния крупных почечных сосудов, 2) заболевания со�
судов микроциркуляторного русла и клубочков, 3)
ишемическую и нефротоксическую ОПН, 4) тубу�
лоинтерстициальные заболевания. Ишемия и не�
фротоксины представляют собой наиболее частые
причины ренальной ОПН. В этих случаях развива�
ются соответственно ишемическая и нефротоксичес�
кая ОПН.

ИИИИИШЕМИШЕМИШЕМИШЕМИШЕМИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ОПНОПНОПНОПНОПН

Ишемическая ОПН развивается из преренальной
азотемии. Отличие состоит в том, что при ишеми�
ческой ОПН снижение почечного кровотока вызы�
вает ишемическое повреждение клеток почек, осо�
бенно эпителия канальцев. Восстановление
функций почек обычно требует 2–3 нед после вос�
становления кровотока — время, необходимое для
регенерации канальцевого эпителия. В тяжёлых слу�
чаях ишемия почек приводит к двухстороннему кор�
тикальному некрозу почек и необратимой почечной
недостаточности. Причинами ишемической ОПН
служат тяжёлые травмы, операции на ССС, массив�
ные кровопотери, тяжёлые инфекции (в том числе
сепсис), снижение ОЦК, воздействие многих ЛС.
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НННННЕФРОТЕФРОТЕФРОТЕФРОТЕФРОТОКСИОКСИОКСИОКСИОКСИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ОПНОПНОПНОПНОПН

Многие ЛС могут приводить к развитию нефроток#
сической ОПН. Нефротоксическим действием об#
ладает также ряд эндогенных веществ. Риск разви#
тия нефротоксической ОПН возрастает с возрастом,
при уже существующей ХПН и при сочетанном дей#
ствии нескольких токсинов.

Ацикловир,Ацикловир,Ацикловир,Ацикловир,Ацикловир, фоскарнетфоскарнетфоскарнетфоскарнетфоскарнет,,,,, аминогликозиды,аминогликозиды,аминогликозиды,аминогликозиды,аминогликозиды, амфотерицинамфотерицинамфотерицинамфотерицинамфотерицин
В,В,В,В,В, пентамидин,пентамидин,пентамидин,пентамидин,пентамидин, химиотерапевтическиехимиотерапевтическиехимиотерапевтическиехимиотерапевтическиехимиотерапевтические ЛСЛСЛСЛСЛС (циспла#
тин, ифосфамид) оказывают прямое токсическое дей#
ствие на эпителий канальцев.

АминогликозидыАминогликозидыАминогликозидыАминогликозидыАминогликозиды. ОПН осложняет 10–30% курсов лече#
ния аминогликозидами, даже при их применении в
терапевтических дозах.

АмфотерицинАмфотерицинАмфотерицинАмфотерицинАмфотерицин ВВВВВ вызывает дозозависимую ОПН благо#
даря внутрипочечному сужению сосудов и прямому
токсическому действию на эпителий проксимальных
канальцев.

ЦисплатинЦисплатинЦисплатинЦисплатинЦисплатин, как и аминогликозиды, накапливается в
клетках проксимальных канальцев и провоцирует
ОПН после введения ЛС на протяжении 7–10 дней.
ЛС индуцирует митохондриальное повреждение, ин#
гибирует активность АТФазы и транспорт растворён#
ных веществ, приводит к свободнорадикальному по#
вреждению клеточных мембран.

РентгеноконтрастныеРентгеноконтрастныеРентгеноконтрастныеРентгеноконтрастныеРентгеноконтрастные препаратыпрепаратыпрепаратыпрепаратыпрепараты вызывают внутрипочеч#
ное сужение сосудов с развитием ОПН (контрастная
нефропатия). В тяжёлых случаях развивается острый
канальцевый некроз. В типичных случаях контраст#
ная нефропатия возникает остро (в течение 24–28 ч)
в виде повышения уровня мочевины и креатинина в
крови; обратима (пик приходится на 3–5#й день и
нормализуется в течение недели). Чаще возникает у
лиц с предсуществующей ХПН, СД, сердечной недо#
статочностью, гиповолемией или множественной ми#
еломой. Эндотелин — потенциальный вазоконстрик#
тор, высвобождаемый из эндотелиальных клеток, играет
важную роль в сужении сосудов почек при нефропатии
и ОПН, обусловленной применением циклоспорина.

ГГГГГиперкальциемияиперкальциемияиперкальциемияиперкальциемияиперкальциемия может снизить скорость клубочковой
фильтрации за счёт сужения внутрипочечных сосудов.

РабдомиолизРабдомиолизРабдомиолизРабдомиолизРабдомиолиз иииии гемолизгемолизгемолизгемолизгемолиз могут привести к ОПН, особен#
но у лиц с гиповолемией или ацидозом. Считается,
что миоглобин и Hb оказывают токсическое действие
на эпителиальные клетки канальцев и индуцируют
образование внутри канальцев цилиндров. Отложе#
нию цилиндров в нефронах способствуют также ги#
поволемия и ацидоз, которые усиливают ОПН. Кроме
того, Hb и миоглобин представляют собой потенци#
альные ингибиторы активности оксида азота и спо#
собствуют внутрипочечной вазоконстрикции и ише#
мии у пациентов с пограничной гипоперфузией почек.

Миоглобинурическая ОПН осложняет около 30% слу#
чаев рабдомиолиза. Последний чаще всего возни#
кает в результате травматического сдавления, ише#
мии мышц, судорог, интенсивных упражнений,
теплового удара или злокачественной гипертермии,
алкоголизма, инфекционных или метаболических
расстройств.

ОПН вследствие гемолиза эритроцитов встречается ред#
ко, в основном при тяжёлых реакциях на переливание
крови.

МиеломнаяМиеломнаяМиеломнаяМиеломнаяМиеломная нефропатиянефропатиянефропатиянефропатиянефропатия возникает вследствие формиро#
вания внутриканальцевых цилиндров, содержащих
лёгкие цепи Ig и другие белки (в том числе секрети#
руемый эпителиальными клетками петли Хенле му#
копротеин Тамма–Хорсфолла). Лёгкие цепи Ig могут
оказывать прямое токсическое действие на эпителий
канальцев.

ПППППОСТРЕНАЛЬНАЯОСТРЕНАЛЬНАЯОСТРЕНАЛЬНАЯОСТРЕНАЛЬНАЯОСТРЕНАЛЬНАЯ АЗОТЕМИЯАЗОТЕМИЯАЗОТЕМИЯАЗОТЕМИЯАЗОТЕМИЯ

Постренальная (обструктивная) азотемия — до#
статочно редкое явление. С обструкцией моче#
вых путей связано менее 5% случаев ОПН. По#
скольку даже одна почка обладает достаточной
выделительной способностью для выделения
конечных азотистых продуктов, обструктивная
ОПН развивается при нарушении тока мочи
между шейкой мочевого пузыря и наружным
отверстием мочеиспускательного канала, двух#
сторонней обструкции мочеточника либо одно#
сторонней обструкции при одной функциони#
рующей почке или на фоне ХПН. Обструкция
шейки мочевого пузыря — наиболее частая при#
чина постренальной ОПН. Обычно её вызы#
вают заболевания простаты (гипертрофия,
неоплазия, инфекционные заболевания) или
терапия антихолинергическими ЛС. Реже при#
чиной обструкции служат сгустки крови, кам#
ни и уретрит, сопровождающийся спазмом.
Обструкция мочеточников может возникать
внутри просвета (кровяные сгустки, камни или
отделившиеся почечные сосочки при папилляр#
ном некрозе), в результате инфильтрации стен#
ки мочеточника опухолью или сдавлением из#
вне (ретроперитонеальный фиброз, опухоли и
абсцессы забрюшинного пространства). На ран#
них стадиях обструкции (часы и дни) клубоч#
ковая фильтрация продолжается, что приводит
к повышению давления в мочевых путях выше
места нарушения тока мочи. Постепенно раз#
вивается расширение проксимальных отделов
мочеточника, почечных лоханок и чашечек.
Скорость клубочковой фильтрации падает.

ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÀß ÏÎ×Å×ÍÀß
ÍÅÄÎÑÒÀÒÎ×ÍÎÑÒÜ

Хроническая почечная недостаточность (ХПН;
МКБ: N18 Хроническая почечная недостаточ#
ность) — синдром медленно наступающей не#
достаточной деятельности почек, который про#
является в постепенном нарастании уровня
мочевины и креатинина в крови (обычно вы#
зывают прогрессирующие и необратимые по#
вреждения клубочков) с исходом в уремию. В
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противоположность ОПН, развивающейся при
острых поражениях почек и являющейся обра�
тимой, длительные повреждения почек вызыва�
ют прогрессирующее и необратимое уменьше�
ние количества нефронов. Это сопровождается
структурной и функциональной гипертрофией
сохранившихся нефронов. Компенсаторное по�
вышение клубочковой фильтрации, связанное с
повышением давления в капиллярах клубочков
и усилением кровотока, приводит к компенса�
торной гипертрофии. В конечном итоге эти
адаптивные изменения предрасполагают к раз�
витию склероза в оставшихся клубочках. Гло�
мерулонефрит, СД и гипертензивные поражения
почек представляют наиболее распространённые
причины развития ХПН. Независимо от при�
чины, прогрессирующее снижение числа фун�
кционирующих нефронов приводит к наруше�
нию функций всех органов и систем.

УремиУремиУремиУремиУремияяяяя — клинический синдром, наблюдаю�
щийся в результате тяжёлого нарушения фун�
кции почек. Термин «уремия»  возник в ре�
зультате предположения о том, что причина
синдрома — задержка в крови мочевины и дру�
гих конечных метаболитов, в норме экскрети�
руемых мочой. Тем не менее уремия включает
не только нарушение экскреторной функции
почек. Нарушаются эндокринные и метаболи�
ческие функции почек. Быстрое прогрессиро�
вание заболевания в почечную недостаточность
сопровождается анемией, нарушением метабо�
лизма углеводов, жиров, белков, нарушения�
ми питания и дефектами в утилизации энер�
гии. Таким образом, уремия представляет ряд
признаков и симптомов, связанных с ХПН, не�
зависимо от её причин. Тяжесть уремии зави�
сит от степени уменьшения числа функцио�
нирующих нефронов. На ранних стадиях ХПН,
когда скорость клубочковой фильтрации со�
ставляет 35–50% от нормы, заболевание про�
текает бессимптомно (благодаря компенсатор�
ным механизмам, хотя резерв компенсаторных
возможностей уменьшен). Все основные фун�
кции почек сохранены. Уровень креатинина и
мочевины крови в пределах нормы или незна�
чительно повышен (именно поэтому биохими�
ческий анализ крови на этом этапе часто ма�
лоинформативен). На более поздней стадии,
когда скорость клубочковой фильтрации со�
ставляет 20–35% нормы, возникает азотемия,
появляются первые признаки почечной недо�
статочности. Симптоматика на этом этапе скуд�
на, однако компенсаторный резерв почек сни�
жен настолько, что инфекции, обструкция
мочевыделительных путей, дегидратация или

назначение нефротоксических ЛС могут спро�
воцировать уремию. По ходу дальнейшей ут�
раты и снижения скорости клубочковой филь�
трации до 20% от нормы возникает выраженная
почечная недостаточность, терминальной ста�
дией которой и является уремия, — видимыми
становятся все клинические и биохимические
признаки ХПН.

ÃËÎÌÅÐÓËÎÏÀÒÈÈ
Гломерулопатии — группа заболеваний, по�
ражающих преимущественно клубочковый ап�
парат почек. Гломерулопатии могут быть пер�
вичными (самостоятельные заболевания) и
вторичными (проявления другого заболевания).
Изменения в почках могут быть как воспали�
тельного (гломерулонефриты), так и невоспа�
лительного (невоспалительные гломерулопа�
тии) характера. При всём многообразии форм
поражений клубочков клинические проявления
их патологии однотипны. В настоящее время
диагноз заболеваний почек основывается на со�
вокупности клинических симптомов и данных
биопсий с иммуногистохимическим и ЭМ�ис�
следованием.

ТТТТТЕРМИНОЛОГИЯЕРМИНОЛОГИЯЕРМИНОЛОГИЯЕРМИНОЛОГИЯЕРМИНОЛОГИЯ

•  Первичные гломерулопатии: патология ограничена
почками, и любые системные проявления — прямое
следствие дисфункции клубочков.

•  Вторичные гломерулопатии — одно из проявлений
системного заболевания.

•  Термин «пролиферативный» используют при описа�
нии увеличения числа клеток клубочка вследствие
их пролиферации. Пролиферация клеток клубочка
может быть интракапиллярной (пролиферация эн�
дотелиальных или мезангиальных клеток) и экстра�
капиллярной (пролиферация клеток эпителиальной
капсулы).

•  Полулуния — серповидной формы скопления клеток
в клубочке, обычно состоящие из пролиферирующих
париетальных эпителиальных клеток капсулы и мак�
рофагов. Гломерулонефрит с полулуниями (экстра�
капиллярный пролиферативный) часто ассоциирован
с почечной недостаточностью, прогрессирующей в
течение недель или месяцев, поэтому клинический
термин «быстропрогрессирующий гломерулонефрит»
и патологоанатомический термин «гломерулонефрит
с полулуниями» часто используют как синонимы.

•  Определение «мембранозный» относят к гломеруло�
нефритам с преобладанием повреждения базальных
мембран клубочка иммунными комплексами.

•  Склероз — увеличение количества гомогенного нево�
локнистого внеклеточного материала (сходного по
ультраструктуре и химическому составу с базальной
мембраной и мезангиальным матриксом) в клубочках
и скопление коллагена типов I и III при организации
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полулуний и разрастании соединительной ткани в
строме.

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ

•  ПоПоПоПоПо течениютечениютечениютечениютечению гломерулопатии делятся на острые (дли"
тельность несколько недель), подострые или медлен"
но прогрессирующие (несколько недель или месяцев),
хронические (годы).

•  ПоПоПоПоПо распространённостираспространённостираспространённостираспространённостираспространённости выделяют очаговую гломеру"
лопатию (в патологический процесс вовлечено менее
70% клубочков в исследованных препаратах почеч"
ной ткани), диффузную, если поражено 70% клубоч"
ков и более, сегментарную — патологические изме"
нения определяются в отдельных капиллярных петлях
и сегментах клубочка, тотальную (диффузную) — па"

тологические изменения определяются на всей пло"
щади среза клубочка.

•  ПоПоПоПоПо морфологическимморфологическимморфологическимморфологическимморфологическим проявлениямпроявлениямпроявлениямпроявлениямпроявлениям гломерулопатии клас"
сифицируют следующим образом (табл. 14"1).

Интегральная классификация гломерулопатий
приведена в табл. 14"2.

ВторичныеВторичныеВторичныеВторичныеВторичные гломерулопатиигломерулопатиигломерулопатиигломерулопатиигломерулопатии — группа системных
заболеваний, при которых одним из основных
компонентов является поражение клубочков
почки. Изменения почек при вторичных гло"
мерулопатиях представлены при описании со"
ответствующих нозологических форм.

Òàáëèöà 14-1. Êëàññèôèêàöèÿ ãëîìåðóëîíåôðèòîâ ïî ìîðôîëîãè÷åñêèì ïðîÿâëåíèÿì

Диффузный пролиферативный (эндокапиллярный)

Гломерулонефрит с полулуниями (экстракапиллярный пролиферативный)

Очаговый пролиферативный

Мезангиопролиферативный

Мезангиокапиллярный (мембранозно-пролиферативный)

Болезнь плотных депозитов (вариант мембранозно-пролиферативного гломерулонефрита)

Диффузный/очаговый фибропластический (склерозирующий)

Первичные гломерулопатии
Невоспалительные

Минимальные изменения (липоидный нефроз)
Фокальный сегментарный гломерулярный склероз/гиалиноз
Мембранозная гломерулопатия (нефропатия)
Наследственный нефрит (синдром Олпорта)
Доброкачественная семейная гематурия (болезнь тонкой базальной мембраны)

Воспалительные (гломерулонефриты)
Острый постинфекционный гломерулонефрит (острый диффузный пролиферативный)
Мезангиокапиллярный (мембранозно-пролиферативный) гломерулонефрит

тип 1 (гломерулонефрит с субэндотелиальными депозитами)
тип 2 (болезнь плотных депозитов)
тип 3 (гломерулонефрит с субэндотелиальными и субэпителиальными депозитами)

Гломерулонефрит с полулуниями (экстракапиллярный пролиферативный гломерулонефрит), анти-ГБМ*-
гломерулонефрит

Вторичные гломерулопатии
Диабетический гломерулосклероз
Амилоидная нефропатия
Парапротеинемическая нефропатия (при множественной миеломе, макроглобулинемии Вальденстрёма,
криоглобулинемии)
Волчаночная нефропатия
Гломерулонефрит, ассоциированный с бактериальным эндокардитом
Гломерулонефрит при болезни Шёнляйна–Геноха

Òàáëèöà 14-2. Êëàññèôèêàöèÿ ãëîìåðóëîïàòèé

*ГБМ — гломерулярная базальная мембрана
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Ïåðâè÷íûå ãëîìåðóëîïàòèè
Первичные гломерулопатии (невоспалительные
и воспалительные) — группа самостоятельных
заболеваний с преимущественным поражени"
ем клубочкового аппарата почек.

ÍÅÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÅ ÃËÎÌÅÐÓËÎÏÀÒÈÈ

ЛЛЛЛЛИПОИДНЫЙИПОИДНЫЙИПОИДНЫЙИПОИДНЫЙИПОИДНЫЙ НЕФРОЗНЕФРОЗНЕФРОЗНЕФРОЗНЕФРОЗ

Минимальные изменения (минимальная нефро"
патия, липоидный нефроз, идиопатический не"
фротический синдром, болезнь эпителиальных
клеток, болезнь малых отростков подоцитов;
МКБ: N00.0 Острый нефритический синдром,
незначительные гломерулярные нарушения) —
гломерулопатия неясной этиологии и патогене"
за, патология проницаемости стенки капилля"
ров сосудистых петель, первая по частоте при"
чина нефротического синдрома у детей (70%
случаев), обнаруживается в 20% случаев нефро"
тического синдрома у взрослых. Заболевание
при ЭМ характеризуют диффузные исчезнове"
ния малых ножек подоцитов в клубочках (эпи"
телиальные клетки тесно прилежат к базальной
мембране), при СМ и иммунолюминесцентной
микроскопии какие"либо изменения в клубоч"
ках практически не обнаруживаются. Отсутствие
изменений в клубочках при СМ и наличие вы"
раженных дистрофических изменений эпителия
проксимальных канальцев (избыточное накоп"
ление в клетках белка и липидов) послужило
поводом для обозначения этого процесса тер"
мином «липоидный нефроз». Большинство слу"
чаев болезни минимальных изменений в детс"
кой практике приходится на возраст от 1 года
до 5 лет, причём мальчики болеют в 2–3 раза
чаще, чем девочки. Установить связь с перене"
сёнными заболеваниями чаще всего не удаётся
(в 20–30% случаев — респираторные инфекции,
в 8–10% случаев — обычная профилактическая
вакцинация).

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Причины и патогенез липоид"
ного нефроза непонятны. Так как в сыворотке боль"
ных определяются нормальные уровни компонентов
комплемента С3, С4 и пропердина, а в клубочках от"
сутствуют отложения Ig и комплемента, можно гово"
рить, что гуморальные иммунологические механизмы
не участвуют в патогенезе заболевания. Предполагает"
ся, что главная роль принадлежит T"лимфоцитам и
лимфокинам. Экспериментально у крыс липоидный
нефроз получен применением аминонуклеозида — пу"
ромицина.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: селективная протеинурия (альбуминов вы"
деляется больше, чем глобулинов). Большинство
взрослых и детей с липоидным нефрозом дают пол"
ную ремиссию протеинурии через 8 нед после начала

кортикостероидной терапии. Однако у половины па"
циентов после отмены кортикостероидов наблюдаются
рецидивы протеинурии (иногда в течение 10 лет) без
тенденции к прогрессированию, ухудшению функции
почек и развитию ХПН. Типичные клинические при"
знаки: нефротический синдром (протеинурия >30–
35 г/л, гипоальбуминемия, отёки, гиперлипидемия,
липидурия, снижение скорости клубочковой фильт"
рации до 10–30%).

ПАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически почки резко увеличены, дряблые, кап"
сула снимается легко, обнажая желтоватую гладкую
поверхность. Кора на разрезе широкая, желтовато"
белая или бледно"серая, пирамиды — серо"красные
(«большая белая почка»).

СМСМСМСМСМ. Клубочки нормальные, иногда определяются не"
ровности и отёк эпителиальных клеток, при длитель"
ном течении возможно незначительное увеличение
числа мезангиальных клеток и количества мезанги"
ального матрикса. Базальная мембрана выглядит не"
сколько утолщённой. Иногда можно обнаружить еди"
ничные склерозированные клубочки. В эпителии
проксимальных канальцев определяются обычные для
нефротического синдрома изменения: канальцы рас"
ширены, эпителий набухший, содержит включения
белка и липидов. Дистрофия, некробиоз и десквама"
ция эпителия канальцев сочетаются с его регенера"
цией. В просвете канальцев — гиалиновые, зернис"
тые и восковидные цилиндры. Атрофия канальцев и
интерстициальные изменения отсутствуют.

ИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимически Ig и комплемент в клубочках
обычно не определяются. Иногда в мезангии обнару"
живаются неспецифические отложения IgM и С3"ком"
понента комплемента.

ЭМЭМЭМЭМЭМ. Определяется выраженная сглаженность или от"
сутствие малых отростков подоцитов — структур, фор"
мирующих один из компонентов фильтрационного
барьера. Подоциты оказываются распластанными по
наружной поверхности клубочковой базальной мемб"
раны, наблюдаются также отёк и диффузное набуха"
ние отростков подоцитов, в телах подоцитов увеличе"
но содержание вакуолей, лизосом и других органелл.
Электроноплотные отложения не определяются. В ци"
топлазме эпителиальных клеток канальцев определя"
ется агрегация актина, появляются множественные
вакуоли, содержащие липиды и белок.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Прогноз благоприятный при
своевременно начатом лечении глюкокортикоидами.
В редких случаях возможны эволюция минимальных
изменений в фокальный сегментарный гломеруляр"
ный склероз и развитие на поздних стадиях болезни
вторично сморщенной почки.

ФФФФФОКАЛЬНЫЙОКАЛЬНЫЙОКАЛЬНЫЙОКАЛЬНЫЙОКАЛЬНЫЙ СЕГМЕНТАРНЫЙСЕГМЕНТАРНЫЙСЕГМЕНТАРНЫЙСЕГМЕНТАРНЫЙСЕГМЕНТАРНЫЙ ГЛОМЕРУЛЯРНЫЙГЛОМЕРУЛЯРНЫЙГЛОМЕРУЛЯРНЫЙГЛОМЕРУЛЯРНЫЙГЛОМЕРУЛЯРНЫЙ

СКЛЕРОЗСКЛЕРОЗСКЛЕРОЗСКЛЕРОЗСКЛЕРОЗ/////ГИАЛИНОЗГИАЛИНОЗГИАЛИНОЗГИАЛИНОЗГИАЛИНОЗ

Фокальный (очаговый) сегментарный гломе"
рулярный склероз/гиалиноз (МКБ: N00.1 Ос"
трый нефритический синдром, очаговые и сег"
ментарные гломерулярные повреждения) —
гломерулопатия, характеризующаяся внутрика"
пиллярным склерозом и гиалинозом (в отдель"
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ных клубочках и в отдельных сегментах), при
этом неповреждённые сегменты клубочка и не
вовлечённые в процесс клубочки выглядят нор"
мальными. Клинически проявляется нефроти"
ческим синдромом (10% нефротического син"
дрома у детей и от 10% до 20% — у взрослых).
Заболевание (в отличие от липоидного нефро"
за) не поддаётся терапии кортикостероидами.
Первичная форма заболевания наиболее часто
встречается у детей. Вторичная форма в основ"
ном наблюдается у взрослых и считается ги"
перфильтрационным повреждением (развива"
ется при заболеваниях, сопровождающихся
поражением сосудистого компонента некото"
рых клубочков, в оставшихся развивается ги"
перфильтрация, вызывающая это заболевание).
Аналогичные морфологические изменения клу"
бочков обнаруживаются при СПИДе, героино"
вой нефропатии. На ранних стадиях большин"
ство почечных телец выглядят нормальными
(изменения обнаруживают примерно в 10%
клубочков).

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез заболевания неясны. Ре"
цидив заболевания в почечном трансплантате
иногда наблюдается уже через 24 ч, что позво"
ляет предположить участие в развитии процес"
са системного фактора (цитокины или цирку"
лирующие токсины). Фокальный сегментарный
гломерулярный склероз/гиалиноз подразделяют
на идиопатический, наслаивающийся на дру"
гие первичные гломерулопатии (например, на
IgA"нефропатию); при уменьшении почечной
массы (при нефрэктомии или односторонней
агенезии почки); вторичный (связанный с упот"
реблением героина или с ВИЧ"инфекцией).

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Ранний объективный
симптом — пенистая моча. Характерны также
отёки, повышение АД, на поздних стадиях —
ХПН. Типичные клинические признаки: не"
фротический синдром (протеинурия >30–35 г/л,
гипоальбуминемия, отёки, гиперлипидемия,
липидурия, снижение скорости клубочковой
фильтрации до 10–30%).

ПАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: почки вначале увеличиваются, а за"
тем — прогрессивно уменьшаются в размерах, уплот"
няются, поверхность их становится мелкозернистой.

СМСМСМСМСМ. Первыми поражаются юкстамедуллярные клубоч"
ки, в поздних стадиях изменения распространяются
к коре. В клубочках наблюдается сегментарный гиали"
ноз/склероз, склерозированные сегменты тесно спая"
ны с капсулой, в них часто определяются «пенистые
клетки», а также отложения гиалиноподобных масс и
окклюзия просвета гомогенным эозинофильным ма"
териалом (PAS"позитивный материал). Несклерози"

рованные сегменты и неизменённые клубочки вы"
глядят нормальными, хотя иногда возможно нараста"
ние мезангиальной клеточности клубочков. Очаговая
канальцевая атрофия появляется на ранних стадиях
заболевания, в более поздних стадиях — тубулоин"
терстициальные изменения даже превалируют над клу"
бочковыми (очаги атрофии нефротелия, появляются
в строме «пенистые клетки» и лимфоидная инфильт"
рация).

ИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимически в поражённых сегментах обна"
руживаются отложения IgM и С3, с меньшей часто"
той — IgG, C4 и Clq. Эти отложения считаются не"
специфическими.

ЭМЭМЭМЭМЭМ. Исчезновение малых отростков подоцитов (как при
липоидном нефрозе), складчатость и утолщение гло"
мерулярной базальной мембраны, коллапс капилляров,
накопление зернистого электроноплотного материала
в повреждённых сегментах (плазменные белки — ре"
зультат инсудации). Наиболее характерен коллапс утол"
щённых капиллярных петель.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Прогноз неблагоприятный. Обыч"
но заболевание нечувствительно к кортикостероид"
ной терапии. Исход в нефросклероз и ХПН (у боль"
шинства больных в течение 10 лет, в тяжёлых случаях
до 3 лет). Трансплантация почки в целом эффектив"
на, но более чем у половины реципиентов развивает"
ся рецидив (в трансплантированной почке появляют"
ся такие же изменения).

МММММЕМБРАНОЗНАЯЕМБРАНОЗНАЯЕМБРАНОЗНАЯЕМБРАНОЗНАЯЕМБРАНОЗНАЯ ГЛОМЕРУЛОПАТИЯГЛОМЕРУЛОПАТИЯГЛОМЕРУЛОПАТИЯГЛОМЕРУЛОПАТИЯГЛОМЕРУЛОПАТИЯ

Мембранозная гломерулопатия (нефропатия;
МКБ: N00.2 Острый нефритический синдром,
диффузный мембранозный гломерулонефрит) —
заболевание, характеризующееся отложением
иммунных комплексов на эпителиальной (на"
ружной) стороне гломерулярной базальной мем"
браны. Мембранозная нефропатия — наиболее
частая причина нефротического синдрома у
взрослых (30% случаев). Мембранозная нефро"
патия может развиться в любом возрасте, но
чаще наблюдается у лиц среднего возраста. За"
болевание не поддаётся терапии кортикостеро"
идами и постепенно переходит в ХПН, требую"
щую гемодиализа.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. В основе патогенеза лежит им"
мунокомплексное воспаление. В состав иммунных
комплексов, фиксирующихся на стенках мелких со"
судов, входят AT класса IgG. Фиксация иммунных
комплексов на стенках сосудов вызывает внутрисосу"
дистую гиперкоагуляцию, тромбообразование наруша"
ет микроциркуляцию, а повышение проницаемости
поражённой сосудистой стенки приводит к геморра"
гическому синдрому и системному поражению (не"
фрит Хеймана). Иммунные комплексы, появляющи"
еся на эпителиальной стороне клубочковой базальной
мембраны, фиксируют комплемент, который её по"
вреждает (мембраноатакующий комплекс), вызывая
протеинурию. Большинство мембранозных нефропа"
тий (80–85%) — первичные (идиопатические), 15–
20% мембранозных нефропатий — вторичные с изве"
стными Аг экзогенного и эндогенного происхождения:
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злокачественные опухоли, чаще лёгких и толстой киш"
ки (рак, меланома);

СКВ (до 10% больных СКВ имеют мембранозную не"
фропатию);

ЛС и соли металлов — препараты золота, используе"
мые для лечения ревматоидного артрита, пеницил"
ламин, каптоприл;

инфекции — хронический вирусный гепатит В, си"
филис, малярия и др.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Обычное проявление мембраноз"
ной нефропатии — нефротический синдром (протеи"
нурия >30–35 г/л, гипоальбуминемия, отёки, гиперли"
пидемия, липидурия, снижение скорости клубочковой
фильтрации до 10–30%). Приблизительно у пятой час"
ти больных выявляются гематурия и повышение АД.

ПАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: в начальной стадии развития болез"
ни наблюдают увеличение, затем — постепенное про"
грессивное уменьшение и уплотнение почки.

СМСМСМСМСМ. Гистологическая картина (рис. 14"1 на вклейке)
клубочковых изменений зависит от давности разви"
тия заболевания. На начальной стадии клубочки выг"
лядят неизменёнными, иногда наблюдается увели"
чение размеров клубочков без увеличения их
клеточности. На более поздних стадиях определяется
видимое утолщение стенок капилляров клубочков, а
при серебрении обнаруживаются выросты на наруж"
ной поверхности гломерулярной базальной мембра"
ны, обозначаемые как «шипы». При трёхцветной ок"
раске между «шипами» видны фуксинофильные
отложения. В дальнейшем наблюдаются двуконтур"
ность и значительное утолщение базальной мембра"
ны с формированием субэпителиальных выступов,
окружающих отложения иммунных комплексов (зуб"
чатый вид базальной мембраны). При серебрении трёх"
цветная окраска выявляет интрамембранозные фук"
синофильные включения. В конечной стадии развивается
коллапс капиллярных петель. В эпителии проксималь"
ных канальцев определяются белковые и липидные
включения. В поздних стадиях развиваются каналь"
цевая атрофия и фиброз стромы почки.

ИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимически: выявляются мелкогранулярные
диффузные отложения IgG и С3 в стенках капилляр"
ных петель (редко IgM и IgA).

ЭМЭМЭМЭМЭМ. Прогрессирующие изменения клубочков подраз"
деляют на 4 стадии:

I — мелкие электроноплотные субэпителиальные от"
ложения на наружной поверхности базальной мем"
браны и очаговое сглаживание малых отростков
подоцитов;

II — появление «шипиков» из материала гломеруляр"
ной базальной мембраны на её эпителиальной сто"
роне вокруг депозитов, сглаживание малых отрост"
ков подоцитов;

III — депозиты полностью погружены в базальную
мембрану, мембрана утолщена;

IV — депозиты элиминируются, в мембране опреде"
ляются пустоты (губчатость базальной мембраны,
«изъеденная молью» мембрана).

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Течение мембранозной гломеру"
лопатии разнообразно: 70% больных, не получая ле"
чения, чувствуют себя хорошо в течение нескольких
лет; возможны спонтанные ремиссии с растворением
иммунных комплексов и возвращением базальной
мембраны к нормальной толщине (у 25% больных;
причина неизвестна), у 10–20% пациентов быстро
прогрессирует почечная недостаточность, наблюдается
исход в нефросклероз.

НННННАСЛЕДСТВЕННЫЙАСЛЕДСТВЕННЫЙАСЛЕДСТВЕННЫЙАСЛЕДСТВЕННЫЙАСЛЕДСТВЕННЫЙ НЕФРИТНЕФРИТНЕФРИТНЕФРИТНЕФРИТ

Наследственный нефрит (синдром Олпорта;
МКБ: Q87.8 Другие уточнённые синдромы
врождённых аномалий, не классифицирован"
ные в других рубриках) — генетически неодно"
родное, врождённое заболевание, проявляется
поражением клубочков из"за генетически обус"
ловленного дефекта строения гломерулярной
базальной мембраны, встречается у лиц обоего
пола. Более тяжёлое течение наблюдается у
мужчин, которые обычно умирают от почеч"
ной недостаточности к 40 годам. У части боль"
ных женщин также развивается почечная не"
достаточность, но у большинства из них
продолжительность жизни не меняется. В лю"
бом случае характерны прогрессирующие не"
фропатия (почечная недостаточность) и глухо"
та, связанная с поражением слухового нерва,
возможны нарушения зрения, гематологичес"
кие расстройства.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Мутация гена COL4A5, располо"
женного в Х"хромосоме и ответственного за синтез
полипептида α5, одного из компонентов коллагена
базальной мембраны. В некоторых случаях обнару"
живаются также дефекты α3, α6 и Р"компонентов.
Существуют множество подвидов синдрома и разные
типы наследования.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Первые проявления болезни —
бессимптомная гематурия и артериальная гипертен"
зия — чаще возникают в детском возрасте. Почечная
недостаточность редко развивается до 10"летнего воз"
раста. В более позднем возрасте развиваются цилин"
друрия, пиурия, протеинурия, азотемия и прогресси"
рующая почечная недостаточность (чаще у мужчин).
У одной трети пациентов формируется нейросенсор"
ная тугоухость, у 15% отмечают различные расстрой"
ства зрения, при некоторых формах возможны гемор"
рагические диатезы, лейомиоматозы.

ПАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: в начальной стадии развития болез"
ни наблюдают увеличение, затем — прогрессивное
уменьшение и значительное уплотнение почки.

СМСМСМСМСМ. Клубочки поражаются всегда. Наиболее общие и
ранние изменения — сегментарная пролиферация и
склероз или их сочетание. Количество мезангиально"
го матрикса увеличивается. У некоторых пациентов
обнаруживаются фетальные клубочки. Часто клубоч"
ковые и канальцевые эпителиальные клетки приоб"
ретают пенистый вид (в них накапливаются нейтраль"

1
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ные жиры и мукополисахариды — «пенистые клет"
ки»). По мере прогрессирования заболевания нарас"
тают гломерулосклероз, сужение сосудов, атрофия
канальцев, межуточный фиброз и нефрокальциноз.
Крайне редко в клубочках определяются полулуния.

ИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимически отложения Ig и комплемента не
определяются.

ЭМЭМЭМЭМЭМ. Характерны изменения гломерулярной базальной
мембраны — неравномерная её толщина (чередуются
утолщённые и истончённые участки), разрывы и рас"
слоения lamina densa. Подобные изменения обнару"
живаются и в канальцевых базальных мембранах.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Прогноз вариабельный, эффек"
тивной терапии нет (единственный метод — транс"
плантация почек). В остальных случаях исход — вто"
рично сморщенная почка и ХПН.

ДДДДДОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯ СЕМЕЙНАЯСЕМЕЙНАЯСЕМЕЙНАЯСЕМЕЙНАЯСЕМЕЙНАЯ ГЕМАТУРИЯГЕМАТУРИЯГЕМАТУРИЯГЕМАТУРИЯГЕМАТУРИЯ

Доброкачественная семейная гематурия (болезнь тон"
кой базальной мембраны; МКБ: N07 Наследствен"
ная нефропатия, не классифицированная в других
рубриках) — наследственное заболевание, основной
признак которого — истончение базальной мембра"
ны клубочка. В отличие от синдрома Олпорта, добро"
качественная семейная гематурия протекает благо"
приятно и не приводит к развитию почечной
недостаточности. Этиология и патогенез заболевания
изучены плохо.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Заболевание проявляется во взрос"
лом возрасте. Основной симптом — рецидивирующие
протеинурия и гематурия.

ПАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически характерных изменений нет.

СМСМСМСМСМ. Изменения в клубочках обычно не определяются,
в эпителии канальцев — вакуоли, содержащие белок
и липиды.

ИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимически Ig и комплемент не обнаружи"
ваются.

ЭМЭМЭМЭМЭМ. Наблюдается истончение гломерулярной базаль"
ной мембраны.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Прогноз благоприятный, продол"
жительность жизни не уменьшается, почечная недо"
статочность не развивается.

ÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÅ ÃËÎÌÅÐÓËÎÏÀÒÈÈ

Воспалительные гломерулопатии (гломерулонеф"
риты) — группа заболеваний, характеризующихся
воспалительными изменениями в клубочках. Ги"
стологически характерна пролиферация клеток
клубочков, которая может быть диффузной или
очаговой.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически гломерулонефриты часто характеризуются
нефритическим синдромом, хотя во многих случаях,
особенно при незначительных клубочковых измене"
ниях, бывают представлены только частью нефрити"

ческого синдрома (например, гематурия), иногда преоб"
ладает протеинурия.

ПАТОМОРФОЛОГИЯ

СМСМСМСМСМ. Можно определить тип пролиферирующих клеток, от"
ветственных за повышенную клеточность клубочков.

•  При увеличении клеточности клубочков за счёт проли"
ферации мезангиальных клеток нефрит обозначают как
мезангиально"пролиферативный.

•  Когда (наряду с пролиферацией мезангиальных клеток)
находят пролиферацию эндотелия, говорят об интрака"
пиллярном пролиферативном гломерулонефрите.

•  Некоторые формы гломерулонефритов, особенно у
детей, сопровождаются появлением в клубочках ней"
трофильных лейкоцитов, которые также увеличива"
ют их клеточность.

•  Пролиферация эпителиальных клеток (подоцитов и
пристеночных, выстилающих капсулу почечного тель"
ца) в ответ на повреждение ведёт к формированию
полулуний — экстракапиллярный пролиферативный
гломерулонефрит (гломерулонефрит с полулуниями).

•  Воспалительные изменения в клубочках могут быть
связаны с иммунологическими механизмами, тром"
ботическими осложнениями и др. Наиболее распрос"
транёнными и изученными являются иммунологичес"
кие механизмы повреждения клубочков. Их можно
разделить на 4 основных типа:

1) отложения ЦИК в клубочках;

2) образование иммунных комплексов на месте;

3) активация комплемента по альтернативному пути;

4) клеточно"опосредованные иммунные реакции.

•  Гломерулонефрит, связанный с отложением ЦИК в клу"
бочках, можно вызвать введением кролику чужеродно"
го белка (например, бычьего альбумина). В течение 10–
14 дней АТ против этого белка образуются в достаточном
количестве, чтобы связать избыток Аг. Образующиеся
иммунные комплексы пенетрируют базальную мембра"
ну клубочков и задерживаются в субэпителиальном про"
странстве. При ЭМ в этих случаях видны субэпите"
лиальные «горбы»,  а при иммунофлюоресцентном
исследовании (с анти"IgG" и анти"С3"сыворотками) вид"
но периферическое гранулярное свечение. Чаще иммун"
ные комплексы не проникают сквозь базальную мемб"
рану клубочков и оседают в субэндотелиальной зоне или
в мезангии. Локализация оседающих в клубочках им"
мунных комплексов зависит от многих факторов: раз"
мер и заряд иммунных комплексов, клубочковой гемо"
динамики, наличия вазоактивных веществ, функции
мезангия, постоянства заряда гломерулярного барьера.
Аг в ЦИК могут быть экзогенного (например, Аг стреп"
тококка или вируса гепатита В) и эндогенного проис"
хождения (например, ДНК при развитии волчаночного
нефрита).

•  При образовании комплексов «Аг–АТ» на месте цир"
кулирующие АТ связываются либо с собственными
Аг клубочков (аутоантитела), либо с Аг, которые не
присущи клубочкам, но фиксированы в них (Аг бак"
терий, вирусов, ДНК и сами Ig). Наиболее известный
пример нефрита в этой группе — синдром Гудпасче"
ра (Аг — глобулярный домен коллагена типа IV). При
иммуногистохимическом исследовании в этих случа"
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ях выявляют линейные отложения IgG. Образование
комплексов «Аг–АТ» ведёт к активации комплемента
и развитию быстропрогрессирующего гломерулонеф"
рита. Другой пример — нефрит Хеймана, который
может быть аналогом идиопатической мембранозной
нефропатии.

•  Альтернативный путь активации комплемента пред"
ставлен в патогенезе мезангиокапиллярного гломеру"
лонефрита и болезни Берже.

•  Хотя нет прямых доказательств того, что клеточно"
опосредованные процессы являются причиной ка"
кой"либо формы гломерулонефрита у человека, в не"
которых случаях обнаруживается мононуклеарная
инфильтрация клубочков при отсутствии отложений Ig.
Непрямые доказательства участия клеточно"опосредо"
ванного иммунитета получены в экспериментах, ког"
да лимфоциты некоторых больных гломерулонефри"
том in vitro взаимодействуют с Аг клубочков.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ПОСТИНФЕКЦИОННЫЙПОСТИНФЕКЦИОННЫЙПОСТИНФЕКЦИОННЫЙПОСТИНФЕКЦИОННЫЙПОСТИНФЕКЦИОННЫЙ ГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТ

Острый постинфекционный гломерулонефрит
(острый диффузный пролиферативный гломе"
рулонефрит; МКБ: N00 Острый нефритичес"
кий синдром) — болезнь, которая является
следствием различных инфекций (стафило"
кокк, пневмококк, спирохеты, вирусы), но
наиболее часто его вызывает β"гемолитический
стрептококк группы А. Это заболевание харак"
теризуется клинически внезапным началом с
развитием нефритического синдрома, а мор"
фологические изменения в почках представ"
лены диффузным увеличением количества кле"
ток в клубочках.

ЭТИОЛОГИЯ И ПАТОГЕНЕЗ

•  Нефритогенными являются только определённые типы
β"гемолитического стрептококка группы А (в 90% слу"
чаев представлены типы 12, 4 и 1).

•  Продолжительность латентного периода обычно 9–14
дней. У большинства больных при этом заболевании
обнаруживается повышение титра АТ к одному или
нескольким Аг стрептококка. Снижение уровня ком"
племента в плазме свидетельствует об участии систе"
мы комплемента. Появление гранулярных иммунных
депозитов в клубочках предполагает участие в патоге"
незе иммунных комплексов (при ЭМ — электроноп"
лотные депозиты на эпителиальной стороне базаль"
ной мембраны капилляров). Аг стрептококка часто
не удаётся идентифицировать. Это может быть связа"
но с тем, что они быстро выводятся из повреждённых
клубочков или оказываются «замаскированными» Ig
и комплементом.

•  Гломерулярная базальная мембрана и Ig, повреждён"
ные ферментом стрептококка (нейраминидазой), так"
же способны выступать как Аг и участвовать в пато"
генезе острого гломерулонефрита (или одновременно
с Аг стрептококка или в разное время).

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически типично развитие острого нефритического
синдрома с олигурией, протеинурией, гематурией,
развитием отёков и артериальной гипертензии через

9–14 дней после перенесённых фарингита или ангины,
а также после поражений кожи в виде пиодермии, импе"
тиго, рожи. Серологически обнаруживаются АТ к Аг
стрептококка, часто определяется снижение сывороточ"
ного С3"комплемента в остром периоде. У большинства
больных изменения возвращаются к норме через 2–4
нед.

ПАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: почки несколько увеличены, набухшие,
кора серовато"коричневая с мелким красным (или блед"
но"серым) крапом на поверхности и разрезе, пирамиды
тёмно"красные («большая пёстрая почка»).

СМСМСМСМСМ. В течение первых 3–4 нед заболевания обнаружива"
ются следующие изменения:

•  диффузное увеличение размеров клубочков и их отёч"
ность;

•  пролиферация клеток (эндотелия и мезангия) и ин"
фильтрация нейтрофилами и макрофагами;

•  облитерация просветов капилляров.

•  Клубочки в патологический процесс вовлечены цели"
ком, иногда может быть подчёркнута дольчатость клу"
бочка или в отдельных клубочках формируются полу"
луния. Изменений гломерулярной базальной мембраны
нет. При трёхцветной окраске выявляются фуксино"
фильные и расположенные субэпителиально «горбы».

•  Тубулоинтерстициальные изменения незначительные,
очаговые — канальцевая атрофия, межуточный отёк
и лимфоидная инфильтрация. В просветах канальцев
можно обнаружить эритроцитарные цилиндры. Сосу"
ды не изменены.

•  Морфологические изменения быстро подвергаются об"
ратному развитию (примерно к 8"й нед с момента на"
чала заболевания), но небольшое диффузное накоп"
ление мезангиального матрикса и незначительная
мезангиальная пролиферация могут сохраняться го"
дами (при отсутствии клинических и лабораторных
проявлений). Тяжёлое повреждение клубочков встре"
чается редко (появляются полулуния в большом коли"
честве), у таких больных быстро прогрессирует по"
чечная недостаточность.

ИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимически: типичны гранулярные отложенияотложенияотложенияотложенияотложения
IgGIgGIgGIgGIgG иииии ССССС33333 вдоль базальных мембран клубочков (соответ"
ственно положению фуксинофильных «горбов»), а так"
же мезангиальные отложения. В некоторых случаях уда"
ётся обнаружить в клубочках отложения IgM и С4.

ЭМЭМЭМЭМЭМ. Характерное изменение — субэпителиальные «гор"
бы» из электроноплотного материала, которые иног"
да сочетаются с появлением субэндотелиальных и
мезангиальных депозитов. Количество депозитов кор"
релирует с выраженностью воспалительной инфиль"
трации клубочков.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный, процесс отложения иммунных
комплексов является кратковременным, почечная не"
достаточность развиваются редко.

МММММЕЗАНГИОКАПИЛЛЯРНЫЙЕЗАНГИОКАПИЛЛЯРНЫЙЕЗАНГИОКАПИЛЛЯРНЫЙЕЗАНГИОКАПИЛЛЯРНЫЙЕЗАНГИОКАПИЛЛЯРНЫЙ ГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТ

Мезангиокапиллярный гломерулонефрит (мем"
бранозно"пролиферативный, хронический ги"
покомплементный; МКБ: N00.5 Острый не"
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фритический синдром, диффузный мезангио�
капиллярный гломерулонефрит) характеризу�
ют утолщение и диффузное удвоение базальной
мембраны, пролиферация мезангиальных клеток.
Заболевание проявляется нефротическим син�
дромом (увеличение гломерулярных клеток
отличает данную патологию от невоспали�
тельных первичных гломерулопатий). Мик�
роскопическая картина мембранозно�проли�
феративного нефрита однотипна. Клубочки с
увеличенным количеством клеток (больше за
счёт пролиферации мезангиоцитов) имеют под�
чёркнутую дольчатость сосудистых петель. При
серебрении, ЭМ и иммуногистохимически все
разновидности мезангиокапиллярного гломе�
рулонефрита можно подразделить на 3 типа.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически развиваются нефротический синдром и/или
нефритический синдром (острое или подострое сниже�
ние скорости клубочковой фильтрации, изменения осад�
ка мочи, протеинурия в нефротическом диапазоне). У
подавляющего большинства пациентов мезангиокапил�
лярный гломерулонефрит прогрессирует и приводит к
развитию ХПН, несмотря на проводимую терапию.

•  ТипТипТипТипТип 11111 (гломерулонефрит с субэндотелиальными депо�
зитами; МКБ: N00.5 Острый нефритический синд�
ром, диффузный мезангиокапиллярный гломеруло�
нефрит) характеризуется субэндотелиальными и
мезангиальными отложениями.

ЭТИОЛОГИЯ И ПАТОГЕНЕЗ

В большинстве случаев этот тип гломерулонефрита
является идиопатическим, у части больных ассоци�
ирован с вирусами гепатита В и С, Эпстайна–Барр,
бактериальным эндокардитом, стрептококковой
инфекцией и раком. У некоторых пациентов при
этой форме гломерулонефрита обнаруживаются
ЦИК, что указывает на участие в патогенезе акти�
вации комплемента по классическому пути.

ПАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически почки плотные, бледные с жёлты�
ми пятнами в корковом веществе. При длительном
течении прогрессивно уменьшаются в размерах.

СМСМСМСМСМ. Клубочки диффузнодиффузнодиффузнодиффузнодиффузно увеличеныувеличеныувеличеныувеличеныувеличены, отмечается мезан�мезан�мезан�мезан�мезан�
гиальнаягиальнаягиальнаягиальнаягиальная пролиферацияпролиферацияпролиферацияпролиферацияпролиферация, особенно центролобулярная,
что подчёркивает дольчатость клубочка (лобулярный гло�
мерулонефрит) и пролиферацияпролиферацияпролиферацияпролиферацияпролиферация эндотелиальныхэндотелиальныхэндотелиальныхэндотелиальныхэндотелиальных кле�кле�кле�кле�кле�
токтоктоктокток. Просветы капилляров при этом резко сужены
или совсем не определяются. Наблюдаются также
инфильтрация клубочков макрофагами и увеличе�
ние мезангиального матрикса. Выявляются субэн�
дотелиальные и мезангиальные отложения, (фукси�
нофильные) утолщение и удвоение контуров базальной
мембраны («трамвайные рельсы при импрегнации
серебром») с распространением клеток мезангия и
матрикса на периферию капиллярных петель и его рас�
положение между базальной мембраной и эндотелием.
При этом под эндотелием откладывается вещество
новой базальной мембраны (интерпозиция мезангия).

ИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимически в большинстве случаев обнару�
живаются гранулярные отложения IgGIgGIgGIgGIgG, IgMIgMIgMIgMIgM, С3С3С3С3С3 (часто
с Clq и/или С4) в капиллярных петлях и мезангии.

ЭМЭМЭМЭМЭМ. Видна интерпозиция мезангия, типичны субэндо�
телиальные и мезангиальные плотные депозиты, иног�
да можно увидеть и субэпителиальные «горбы».
Ножки подоцитов, как правило, сглажены.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Прогноз — неблагоприятный, у
большинства больных процесс прогрессирует. Ис�
ход — вторично сморщенная почка и ХПН.

•  ТипТипТипТипТип 22222 (болезнь плотных депозитов; МКБ: N00.6 Ост�
рый нефритический синдром, болезнь плотного осад�
ка) характеризуется наличием лентовидных зон повы�
шенной плотности, локализующихся в центральных
участках утолщённой гломерулярной базальной мем�
браны.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Этот гломерулонефрит являет�
ся аутоиммунным заболеванием, при котором в кро�
ви больных определяются аутоантитела (IgG�С3�не�
фритический фактор), ответственные за активацию
системы комплемента по альтернативному пути. Эти
аутоантитела связываются с С3�конвертазой, кото�
рая активирует С3 с образованием С3b�компонента.
Конвертаза под действием С3�нефритического фак�
тора становится устойчивой к инактивации, которая
поддерживается также пропердином. Клинические
проявления гломерулонефрита типа 2 аналогичны
типу 1, ЦИК у пациентов определяются не часто.

ПАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: изменения аналогичны описанным
при гломерулонефрите типа 1.

СМСМСМСМСМ. Изменения клубочков такие же, как при типе 1,
хотя увеличение клеточности более разнообразно в
разных клубочках. Интерпозиция мезангия (двукон�
турность базальной мембраны при серебрении)
встречается реже.

ИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимически: в отличие от типа 1, выявля�
ются только псевдолинейные, часто прерывистые
отложения С3 в капиллярных петлях и очень редко
Ig и другие компоненты комплемента (Clq, C4).

ЭМЭМЭМЭМЭМ. Патогномоничным являются лентовидные зоны
повышенной плотности, локализующиеся в централь�
ных участках утолщённой гломерулярной базальной
мембраны (болезнь электроноплотных депозитов).
Электроноплотные отложения появляются также в
мембранах капилляров вокруг канальцев и в облас�
ти эластических мембран артериол.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Прогноз — неблагоприятный,
у большинства больных процесс неуклонно прогрес�
сирует, несмотря на проводимое лечение. Исход —
вторично сморщенная почка и ХПН.

•  ТипТипТипТипТип 33333 (МКБ: N00.5 Острый нефритический синдром,
диффузный мезангиокапиллярный гломерулонефрит)
характеризуется сочетанием изменений, типичных для
типов 1 и 2, часто встречаются субэндотелиальные,
мезангиальные и субэпителиальные депозиты при ЭМ.

ЭЭЭЭЭКСТРАКАПИЛЛЯРНЫЙКСТРАКАПИЛЛЯРНЫЙКСТРАКАПИЛЛЯРНЫЙКСТРАКАПИЛЛЯРНЫЙКСТРАКАПИЛЛЯРНЫЙ ПРОЛИФЕРАТИВНЫЙПРОЛИФЕРАТИВНЫЙПРОЛИФЕРАТИВНЫЙПРОЛИФЕРАТИВНЫЙПРОЛИФЕРАТИВНЫЙ

ГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТ

Экстракапиллярный пролиферативный гломе�
рулонефрит (быстропрогрессирующий, подо�
стрый, злокачественный, гломерулонефрит с
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полулуниями и др.; МКБ: N01 Быстро прогрес�
сирующий нефритический синдром) — тяжёлая
форма, при которой большинство клубочков
окружают скопления клеток в пространстве кап�
сулы почечного тельца. Полагают, что первичен
разрыв стенки капилляра, через который в по�
лость эпителиальной капсулы проникают иммун�
ные комплексы и моноциты, что и является при�
чиной образования полулуний. Моноциты
трансформируются в макрофаги и по наружно�
му листку эпителиальной капсулы вместе с его
клетками формируют скопление эпителиоидных
клеток (как при образовании гранулём). Это
скопление имеет форму полулуния и постепен�
но сдавливает капиллярный клубочек, серьёзно
затрудняя и даже прекращая образование пер�
вичной мочи с развитием олигоурии и анурии.
Такой гломерулонефрит обычно начинается как
очаговый и сегментарный гломерулит. Спавши�
еся капиллярные петли пропитываются фибри�
ном. По мере прогрессирования процесса полу�
луния приобретают фиброзный характер. В
финале клубочек полностью облитерируется.

Появление полулуний может быть проявлени�
ем большого числа заболеваний, поэтому для
диагностики необходимо использование и дру�
гих критериев, отражённых в табл. 14�3.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез

В 40% случаев быстропрогрессирующий гло�
мерулонефрит связан с системными заболева�
ниями, в 60% — первичное поражение почек
(половина из них идиопатические), треть свя�
зана с АТ к базальной мембране клубочков,
остальные с иммунными комплексами.

•  Идиопатический (малоиммунный) гломерулонефрит
с полулуниями. Диагноз устанавливается после ис�
ключения участия в патогенезе иммунных комплек�
сов и при отсутствии васкулита. Иммунные комплек�
сы в клубочках при этом обнаруживают очень редко
или не обнаруживают вовсе.

•  Важный патогенетический фактор формирования по�
лулуний — выход фибрина в просвет капсулы почеч�
ного тельца, который постоянно обнаруживается при
этом типе гломерулонефрита. Применение антикоагу�
лянтов для лечения экспериментального быстропрог�
рессирующего гломерулонефрита предохраняет от на�
копления фибрина в просветах капсул и предотвращает
пролиферацию эпителиальных клеток капсулы. Веро�
ятно, фибрин и другие белки плазмы крови, ответствен�
ные за формирование полулуний, попадают в просвет
капсулы почечного тельца через разрывы в воспалён�
ных капиллярах клубочков (подтверждается тем, что
полулуния часто оказываются связанными с полями
сегментарного некроза в клубочках).

•  Фибрин и его компоненты являются также стимулом
для миграции макрофагов. Такие макрофаги, проли�

Òàáëèöà 14-3. Äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà ãëîìåðóëîíåôðèòîâ ñ ïîëóëóíèÿìè

 Состояние  СМ  ЭМ  Иммунофлюоресценция
 Идиопатический
(малоиммунный)
гломерулонефрит с
полулуниями

 Полулуния и
пролиферация клеток в
самом клубочке

 Нет изменений  Нет изменений

 Анти-ГБМ*-
гломерулонефрит

 Полулуния и сегментарная
пролиферация клеток в
клубочке

 Нет изменений  Линейные отложения IgG
и C3

 Постинфекционный
гломерулонефрит

 Полулуния, пролиферация
клеток в самом клубочке и
экссудативные изменения

 Интракапиллярные
депозиты и
субэпителиальные
«горбы»

 Периферические,
гранулярные отложения
IgG и С3

 Мембранозно-
пролиферативный
гломерулонефрит

 Полулуния, подчёркнутая
дольчатость клубочков,
интерпозиция мезангия

 Субэндотелиальные
депозиты, интерпозиция
мезангия

 Периферические
гранулярные отложения
С3 и пропердина

 IgA-нефропатия/ пурпура
Шёнляйна–Геноха

 Полулуния и
пролиферация клеток в
самом клубочке

 Мезангиальные депозиты  Мезангиальные отложения
IgA, иногда в сочетании с
С3, IgG, IgM

 СКВ  Полулуния, феномен
«проволочных петель»,
гематоксилиновые тельца

 Субэндотелиальные и
мезангиальные депозиты,
депозиты в виде
отпечатков пальцев,
перитубулярные депозиты

 Мезангиальные и
периферические
отложения IgG, IgA, IgM,
C3, C4, Clq

 Системный васкулит  Полулуния и фокальный
артериит

 Нет изменений  Нет изменений

*ГБМ — гломерулярная базальная мембрана.
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ферирующие эпителиальные клетки и ПЯЛ, образу�
ют «клеточные» полулуния, позднее «фиброзно�кле�
точные» («фиброзно�эпителиальные») полулуния, ко�
торые составляют фибробласты.

•  Постинфекционный гломерулонефрит со злокаче�
ственным течением также характеризуется образова�
нием полулуний. Гломерулонефрит с полулуниями
развивается также при системных заболеваниях (ме�
зангиокапиллярном гломерулонефрите, IgA�нефропа�
тии, болезни Шёнляйна–Геноха, СКВ и системном
васкулите).

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: быстропрогрессирующий гломеру�
лонефрит (почечная недостаточность, злокаче�
ственная артериальная гипертензия, отёки,
протеинурия).

Патоморфология

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: почки увеличены, дряблые; кора
широкая, жёлто�серая, тусклая с красным крапом, рез�
ко отграничена от тёмно�красных пирамид — «боль�
шая пёстрая почка», или красная, сливается с пира�
мидами — «большая красная почка».

СМСМСМСМСМ (рис. 14�2 на вклейке). Полулуния могут занимать
только отдельные сегменты пространства капсулы
почечного тельца или полностью окружать клубочек.
Их развитие проходит несколько стадий: от клеточ�
ных полулуний к фиброзно�клеточным, а затем фиброз�
ным. Клетки в клеточных полулуниях имеют разную
форму, от веретеновидных до овоидных, часто сме�
шаны с нейтрофилами и фибрином. Нередко наблю�
даются фигуры митозов и гигантские многоядерные
клетки. В течение нескольких недель в полулуниях
развиваются процессы организации с формировани�
ем соединительнотканного матрикса, который хоро�
шо выявляется при серебрении. В итоге сегментар�
ные полулуния включаются либо в капсулу клубочков,
либо в клубочки (очаги сегментарного склероза). По�
лулуния, полностью окружающие клубочки, вызыва�
ют тотальный склероз. Наблюдаются также отёк, ин�
фильтрация и склероз стромы, атрофия канальцев.

ИсходИсходИсходИсходИсход — вторично сморщенная почка, рано наступает по�
чечная недостаточность.

АААААНТИНТИНТИНТИНТИ�ГБМ��ГБМ��ГБМ��ГБМ��ГБМ�ГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТ

Анти�ГБМ�гломерулонефрит (МКБ: N05 Не�
фритический синдром неуточнённый) — ауто�
иммунное заболевание, разновидность гломе�
рулонефрита с полулуниями.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез

Анти�ГБМ�нефрит — заболевание, вызываемое
АТ против компонентов клубочковой базаль�
ной мембраны (глобулярного домена коллаге�
на типа IV). У всех пациентов с этим заболева�
нием в крови определяются специфические АТ
одного типа. Иммунная атака приводит к раз�
витию быстропрогрессирующего гломеруло�
нефрита с полулуниями. Среди больных анти�

ГБМ�нефритом 80% мужчин, средний возраст
которых к началу заболевания составляет 29
лет. По причине перекрёстного реагирования
АТ с альвеолярными базальными мембранами
у многих из пациентов одновременно с почеч�
ной симптоматикой развиваются лёгочные кро�
вотечения, иногда угрожающие жизни. Одно�
временное поражение почек и лёгких —
синдром Гудпасчера.

СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром ГудпасчераГудпасчераГудпасчераГудпасчераГудпасчера — аутоиммунное заболевание, про�
являющееся лёгочным кровотечением в сочетании с тя�
жёлым прогрессирующим гломерулонефритом. В крови
циркулируют AT к коллагену типа IV (Гудпасчера Аг)
базальной мембраны почечных клубочков. КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически:
характерно поражение лёгких (опережает поражение
почек) — повторные лёгочные кровотечения с развити�
ем дыхательной недостаточности; быстропрогрессирую�
щий гломерулонефрит с развитием почечной недоста�
точности: гематурия, протеинурия, АТ против Аг
базальной мембраны клубочков почки; гриппоподобный
синдром: лихорадка, миалгии, артралгии, слабость.

Патоморфология

Специфических для анти�ГБМ�гломеруло�
нефрита изменений при макроскопическом,
СМ� и ЭМ�исследовании не существует, и
диагноз анти�ГБМ�нефрита устанавливается
только при иммуногистохимическом иссле�
довании.

ИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимически характерны линейные отложения
IgG и С3 в базальной мембране капиллярных петель клу�
бочков. Линейные отложения IgG иногда определя�
ются и при других заболеваниях почек (диабетичес�
кая нефропатия). Однако при СД линейные отложения
не являются отражением специфической иммунной
реакции и обычно содержат альбумины и фибрино�
ген. Диагноз анти�ГБМ�гломерулонефрита устанав�
ливают при обнаружении взаимодействия плазмы па�
циента с нормальными базальными мембранами
человека.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения аналогичны описанным
выше при экстракапиллярном пролифератив�
ном гломерулонефрите. У большинства паци�
ентов с анти�ГБМ�нефритом ремиссия насту�
пает при иммуносупрессивной терапии и
переливании плазмы (улучшение функции по�
чек и прекращение кровохарканья). Лечение
более эффективно на ранних стадиях заболе�
вания, когда ещё не полностью сформирова�
ны полулуния и не развилась почечная недо�
статочность.

БББББОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬ БББББЕРЖЕЕРЖЕЕРЖЕЕРЖЕЕРЖЕ

IgA�нефропатия (болезнь Берже; МКБ: N02 Ре�
цидивирующая и устойчивая гематурия) — за�
болевание аутоиммунной природы. Как осо�
бая форма была выделена менее 30 лет назад,
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когда появилась возможность иммунофлюо�
ресцентного исследования. Характеризуется
появлением IgА в мезангии при отсутствии
клинических поражений других органов. В не�
которых странах — основная форма гломеру�
лонефрита.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез

Этиология и патогенез болезни Берже неясны.
Считают, что главную роль в патогенезе игра�
ют иммунные комплексы, содержащие IgA, ко�
торые находят у взрослых больных IgA�нефро�
патией. У большинства пациентов (70%) в крови
обнаруживаются агрегаты из IgA и фибронектина.
Кроме осаждения ЦИК в мезангии, возможно и их
образование на месте. При болезни Берже также
обнаружены аутоантитела к ядерным Аг и компо�
нентам клубочка. Антигенная гипотеза связывает
возникновение IgA�нефропатии с вирусными, бак�
териальными и пищевыми Аг. Возможность учас�
тия инфекционных агентов объясняет частоту ре�
цидивов гематурии после перенесённых инфекций
респираторных путей и ЖКТ. Роль пищевых Аг мо�
гут подтвердить развитие нефропатии у больных с
глютенчувствительной энтеропатией (целиакией),
а также обнаружение в мезангии некоторых бел�
ков молока. Иммунные комплексы, содержащие
IgA, активируют в мезангии комплемент по аль�
тернативному пути (в мезангии обнаруживаются
IgA, С3 и пропердин, a Clq и С4, ответственные за
классический путь активации, не определяются).
Определённую роль в развитии IgA�нефропатии иг�
рает и генетическая предрасположенность: у неко�
торых пациентов выявлено увеличение частоты
HLA–DR4.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: IgA�нефропатия наиболее часто встре�
чается у молодых мужчин, пик заболеваемости при�
ходится на возраст от 15 до 30 лет. Выделяют 2 фор�
мы заболевания: рецидивирующая макрогематурия
(у 90% больных) и бессимптомная микрогематурия
со слабой протеинурией. Иногда заболевание про�
является ОПН, ХПН, тяжёлой артериальной гипер�
тензией или нефротическим синдромом (менее
20%), которые и определяют неблагоприятный про�
гноз.

Патоморфология

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: почки бледные, плотные, с жёл�
тым крапом в коре.

СМСМСМСМСМ. В большинстве случаев основным и единствен�
ным проявлением патологии клубочков являются
мезангиальная пролиферация, а также расширение
мезангиальных пространств и накопление матрик�
са. В тяжёлых случаях в клубочках — сегментарные
некрозы, полулуния и склероз. Обычны также «ги�

алиновый материал» в мезангии (иммунные депози�
ты и диффузные, иногда неправильно распределён�
ные отложения IgA) или его набухание (может быть
единственным признаком повреждения).

ИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимически обнаруживают гранулярные
мезангиальные отложения IgA часто в сочетании с
С3–компонентом комплемента и с IgG (редко). От�
ложения IgA в стенках капилляров клубочков об�
наруживают в тяжёлых случаях, что определяет ме�
нее благоприятный прогноз.

ЭМ:ЭМ:ЭМ:ЭМ:ЭМ: увеличение мезангиального матрикса и мезанги�
альной клеточности, а также электроноплотные де�
позиты в мезангии (типично расположение этих де�
позитов непосредственно под парамезангиальной
базальной мембраной).

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Прогноз вариабельный:
заболевание имеет доброкачественное течение.
20�летняя выживаемость — около 50%. У мень�
шей части больных (20%) развивается почечная
недостаточность, в этих случаях проводимое ле�
чение безуспешно, а больным показана транс�
плантация почки. IgА часто обнаруживается в
трансплантате после пересадки, однако функ�
ция его при этом не ухудшается. Факторы, пре�
допределяющие плохой прогноз: пожилой воз�
раст в начале заболевания, выраженная
протеинурия, артериальная гипертензия и об�
наружение полулуний или сегментарного скле�
роза при биопсии почки.

IIIIIGGGGGM�M�M�M�M�НЕФРОПАТИЯНЕФРОПАТИЯНЕФРОПАТИЯНЕФРОПАТИЯНЕФРОПАТИЯ

У части больных мезангиально�пролифератив�
ным гломерулонефритом при иммунофлюорес�
центном исследовании определяются отложе�
ния только IgM. Такие случаи клинически
протекают более тяжело, часто с развитием не�
фротического синдрома, резистентного к стеро�
идной терапии, быстрым развитием артериаль�
ной гипертензии и формированием почечной
недостаточности. Эти особенности клиники по�
зволили выделить с недавнего времени IgM�не�
фропатию как отдельную разновидность мезан�
гиопролиферативного гломерулонефрита.

ДДДДДИФФУЗНЫЙИФФУЗНЫЙИФФУЗНЫЙИФФУЗНЫЙИФФУЗНЫЙ ФИБРОПЛАСТИФИБРОПЛАСТИФИБРОПЛАСТИФИБРОПЛАСТИФИБРОПЛАСТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ

ГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТГЛОМЕРУЛОНЕФРИТ

Диффузный фибропластический (терминаль�
ный) гломерулонефрит (диффузный склероз поч�
ки) — последняя стадия развития многих форм,
её характеризуют полный склероз большинства
клубочков (за счёт резкого увеличения мезанги�
ального матрикса) и гиалиноз (за счёт гипер�
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продукции материала базальной мембраны)
(рис. 14�3 на вклейке). В меньшей степени он
зависит от разрастания фибрилл коллагена. На�
блюдается также интерстициальный фиброз.
Клинически: признаки протеинурии и ХПН.

ДДДДДРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕ ФОРМЫФОРМЫФОРМЫФОРМЫФОРМЫ ГЛОМЕРУЛОНЕФРИТОВГЛОМЕРУЛОНЕФРИТОВГЛОМЕРУЛОНЕФРИТОВГЛОМЕРУЛОНЕФРИТОВГЛОМЕРУЛОНЕФРИТОВ

Другие формы гломерулонефритов (МКБ: N08*
Гломерулярные поражения при болезнях, клас�
сифицированных в других рубриках) характе�
ризуют диффузная или очаговая пролифера�
ция мезангиоцитов, очаговое утолщение
базальной мембраны капилляров, её очаговое
удвоение. Такие изменения получили название
мезангиопролиферативного гломерулонефрита,
они являются морфологическим эквивалентом
большого числа различных заболеваний с раз�
ным патогенезом, клиническим течением и
прогнозом.

•••••  МезангиопролиферативныйМезангиопролиферативныйМезангиопролиферативныйМезангиопролиферативныйМезангиопролиферативный гломерулонефритгломерулонефритгломерулонефритгломерулонефритгломерулонефрит
может быть проявлением наследственных гло�
мерулопатий (синдрома Олпорта или болез�
ни тонкой гломерулярной мембраны), оста�

точных явлений после перенесённого ост�
рого гломерулонефрита, других первичных
(болезнь Берже, IgM�нефропатия) или вто�
ричных (СКВ, болезнь Шёнляйна–Геноха)
гломерулонефритов.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: признаки хронического воспаления клубоч�
ков (протеинурия, гематурия, артериальная гипертен�
зия, изменение скорости клубочковой фильтрации).

ПатоморфологическиеПатоморфологическиеПатоморфологическиеПатоморфологическиеПатоморфологические измененияизмененияизмененияизмененияизменения: пролиферация мезан�
гиальных клеток и матрикса.

•  Такой же перечень различных заболеваний
можно составить и для такой формы, как
очаговыйочаговыйочаговыйочаговыйочаговый сегментарныйсегментарныйсегментарныйсегментарныйсегментарный мезангиопролифератив�мезангиопролифератив�мезангиопролифератив�мезангиопролифератив�мезангиопролифератив�
ныйныйныйныйный гломерулонефритгломерулонефритгломерулонефритгломерулонефритгломерулонефрит.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: слабо или умеренно выраженные при�
знаки воспаления клубочков (изменения осадка
мочи и снижение скорости клубочковой фильтра�
ции различной степени).

ПатоморфологическиеПатоморфологическиеПатоморфологическиеПатоморфологическиеПатоморфологические измененияизмененияизмененияизмененияизменения — сегментарные уча�
стки пролиферации и некроза занимают менее 50%
клубочков, иногда с образованием полулуний. Не�
которые диагностические критерии гломерулопатий,
сопровождающихся мезангиальной пролиферацией,
отражены в табл. 14�4.

Òàáëèöà 14-4. Äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà ãëîìåðóëîïàòèé, ïðîòåêàþùèõ ñ ìåçàíãèàëüíîé ïðîëèôåðàöèåé

 Заболевание  Иммунофлюоресценция  ЭМ  Клинико-лабораторные
проявления

 Болезнь тонкой
гломерулярной
базальной мембраны

 Иммунные депозиты не
определяются

 Истончение lamina densa
ГБМ*

 Возрастная гематурия, реже
протеинурия

 Синдром Олпорта  Иммунные депозиты не
определяются

 Расщепление lamina densa
ГБМ

 Возрастная гематурия, реже
протеинурия, ухудшение
функции почек

 Бактериальный
эндокардит

 Отложения IgG и C3 в
мезангии

 Мезангиальная
пролиферация и
электроноплотные
депозиты в мезангии

 Лихорадка и выделение культур
микробов из крови

 Волчаночный нефрит  Отложения IgG и C3 в
мезангии

 Мезангиальная
пролиферация и
электроноплотные
депозиты в мезангии

 Системные проявления и АТ к
двухцепочечной ДНК

 Разрешившийся
острый
гломерулонефрит

 Отложения IgG и C3 в
мезангии, реже отложения
IgM

 Мезангиальная
пролиферация

 Минимальные изменения в
моче в виде протеинурии и
микрогематурии

*ГБМ — гломерулярная базальная мембрана.

Àìèëîèäíàÿ íåôðîïàòèÿ
Амилоидная нефропатия (почечный амилоидоз;
МКБ: E85 Амилоидоз, N08* Гломерулярные
поражения при болезнях, классифицированных
в других рубриках) характеризуется отложени�
ем в почках различных внеклеточных белков,
которые имеют общие морфологические свой�

ства, специфически окрашиваются конго крас�
ным и имеют характерное свечение в поляри�
зованном свете. Амилоидоз развивается при
многих заболеваниях, амилоид может отклады�
ваться в разных тканях, вызывая сдавление их
структур и нарушение функций. Почки прак�
тически всегда поражаются при системном ами�
лоидозе, в первую очередь происходит пораже�
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ние клубочков. В результате повышается про�
ницаемость клубочкового фильтра и возникает
протеинурия.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез амилоидоза рассмотре�
ны в главе 2 «Повреждения» (раздел «Стромаль�
но�сосудистые дистрофии»).

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически амилоидоз почек проявляется не�
селективной протеинурией (т.е. и альбумины,
и глобулины примерно поровну представлены
в моче). Приблизительно у 60% пациентов тя�
жёлая протеинурия приводит к развитию не�
фротического синдрома, гематурия развивает�
ся редко. Постоянно наблюдают нефрогенную
артериальную гипертензию.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

При развитии амилоидной нефропатии разли�
чают несколько стадий: латентную; протеину�
рическую; нефротическую; азотемическую (уре�
мическую).

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: в протеинурической стадии
наблюдаются увеличение и уплотнение почек,
поверхность их бледно�cерая или жёлто�серая;
на разрезе имеет характерный сальный блеск,
кора широкая, матовая, пирамиды — серо�ро�
зовые (большая сальная почка) . В нефротичес�
кой стадии почки большие, плотные, воско�
видные, серо�розового цвета, граница между
корковым и мозговым веществом стёртая (боль�
шая белая почка). В азотемической стадии поч�
ки обычных размеров или несколько умень�
шены, очень плотные, с множеством рубцовых
западений на поверхности (амилоидно�сморщен�
ная почка).

СветооптическаяСветооптическаяСветооптическаяСветооптическаяСветооптическая микроскопиямикроскопиямикроскопиямикроскопиямикроскопия. Амилоидоз почки
иллюстрирован на рис. 14�4 и 14�5 (см. на
вклейке).

•  В латентной стадии наблюдаются утолщение
и двухконтурность гломерулярной мембраны ка�
пилляров. Цитоплазма эпителия канальцев и
их просветы содержат большое количество
белковых гранул, отложения белков находят
в строме мозгового вещества.

•  В протеинурической стадии отложения ами�
лоида в клубочках преимущественно мезан�
гиальные, что вызывает их диффузное рас�
ширение без увеличения клеточности. Это
быстро приводит к облитерации просветов ка�
пилляров. Наблюдается отложение амилои�
да и в артериолах. В строме мозгового веще�
ства развивается склероз.

•  В нефротической стадии отложения амилои�
да приобретают вид узловых масс эозинофиль�
ного материала, что может напоминать диа�
бетический гломерулосклероз. Однако (в
отличие от диабетического гломерулосклеро�
за) амилоид окрашивается конго красным, а
также даёт зеленоватое свечение в поляризо�
ванном свете при этой окраске. Амилоид об�
наруживается в капиллярных петлях большин�
ства клубочков, в артериолах и артериях, в
мембранах канальцев. Просвет канальцев рас�
ширен, забит цилиндрами, в эпителии их
также много липидов. Наблюдается диффуз�
ный склероз стромы мозгового вещества.

•  В конечной стадии амилоидоза структуры клу�
бочков облитерируются, и клубочки выгля�
дят как крупные аморфные эозинофильные ша�
рики. Склероз стромы охватывает и корковое,
и мозговое вещество.

ИммуногистохимияИммуногистохимияИммуногистохимияИммуногистохимияИммуногистохимия. АТ против κ� и Х�цепей и
сывороточного белка SAA дают возможность им�
муногистохимически отличать 2 формы амило�
идоза. Часто в клубочках иммуногистохимичес�
ки обнаруживаются также Ig и другие белки
плазмы крови (неспецифическое отложение).

ЭМЭМЭМЭМЭМ представляет надёжный метод для иден�
тификации амилоида, который имеет вид ли�
нейных фибрилл. Впервые фибриллы можно
увидеть в мезангиальных полях, при этом ма�
лые ножки подоцитов отделены от базальной
мембраны и сглажены. Эпителиальные клетки
отодвинуты фибриллами амилоида, которые
часто направлены перпендикулярно к базаль�
ной мембране. Тяжесть повреждения эпители�
альных клеток коррелирует с уровнем протеи�
нурии.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Развиваются ОПН или
ХПН, инфекции (пневмония, рожа, паротит),
инфаркты, кровоизлияния, сердечная недоста�
точность. Прогноз неблагоприятный.

Ðåíîâàñêóëÿðíàÿ ãèïåðòîíèÿ
Реноваскулярная гипертония (МКБ: I15.0 Ре�
новаскулярная гипертензия) — синдром, свя�
занный со стенозом или полной облитерацией
просвета почечных артерий. Приводит к воз�
никновению артериальной гипертензии, кото�
рая излечима при восстановлении проходимо�
сти сосудов. В большинстве случаев (90–95%)
причина патологии — атеросклероз. С этим свя�
зана наибольшая частота развития синдрома у
пожилых мужчин (после 55 лет).

1

1
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ЭЭЭЭЭтиологиятиологиятиологиятиологиятиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Патогенез артериальной
гипертензии при стенозе почечных артерий свя�
зан с гиперплазией юкстагломерулярного аппа�
рата, в результате которой развивается повы�
шение продукции ренина, ангиотензина II и
альдостерона, задержка натрия и воды, чем и
объясняется повышение АД.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Основной симптом — по�
вышение АД.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология

Если стеноз почечной артерии возникает
вследствие атеросклероза, атеросклеротическая
бляшка располагается обычно в области устья,
приводя к сужению проксимальной части со�
суда. Левая артерия поражается чаще, чем пра�
вая. Иногда развитие стеноза почечных арте�
рий связано с формированием аневризмы
брюшного отдела аорты.

Размеры почки уменьшаются незначительно.
Клубочки, артериолы и артерии выглядят нор�
мальными. Часто определяются очаги каналь�
цевой атрофии. Наблюдаются гиперплазия,
повышенная зернистость и удлинение юкста�
гломерулярного аппарата. При длительном су�
ществовании реноваскулярной гипертензии в
артериях почек могут возникнуть изменения,
вызванные повышенным АД.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Прогноз вариабельный.
Остро наступающая ренальная гипертония об�
ратима при восстановлении кровотока в ише�
мизированной почке. Более чем в половине
случаев лечебный эффект достигается хирур�
гической реваскуляризацией, ангиопластикой
или нефрэктомией. При длительном течении
развиваются нефроцирроз и ХПН.

Ôèáðîìóñêóëÿðíàÿ äèñïëàçèÿ
Фибромускулярная дисплазия (МКБ: Q27.2
Другие пороки развития почечной артерии) —
патологический процесс, характеризующийся
фиброзом и фибромускулярным стенозом по�
чечной артерии неатеросклеротической приро�
ды, чаще развивающимися у молодых женщин.
Представляет важную причину развития рено�
васкулярной артериальной гипертензии. Сте�
ноз часто распространяется и на ветви почеч�
ной артерии, что делает реваскуляризацию
невозможной.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: мутации гена коллагена COL3A1
(OMIM 135580, локус 2q31, ℜ ).

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: расслоение аорты, инсульты, хро�
мота, инфаркт миокарда, артериальная гипер�
тензия вследствие гиперплазии почечной ар�
терии.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. Под термином «фибромуску�
лярная дисплазия» объединены несколько типов
изменений почечных артерий. Чаще всего про�
цесс характеризуется двухсторонним фиброзом
средней оболочки дистальных двух третей по�
чечных артерий и их крупных ветвей. В некото�
рых случаях участок фиброза средней оболочки
расположен между проксимальными двумя тре�
тями почечных артерий, что создаёт картину бус
на ангиограммах. Такие изменения могут быть и
двух� и односторонними. Интима при этом не
изменена. Примерно в 10% случаев единствен�
ное изменение артерий — повышение клеточ�
ности средней оболочки на коротком участке,
которое сопровождается развитием стеноза. Редко
в качестве основного изменения артерий разви�
вается фиброплазия интимы, проявляющаяся
накоплением неорганизованной клеточной фиб�
розной ткани. Часто отмечается удвоение внут�
ренней эластической мембраны.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Прогноз зависит от фор�
мы поражения артерий. Состояние пациентов
с фиброзом средней оболочки обычно не ухуд�
шается, в то время как при гиперплазии сред�
ней оболочки часто наблюдаются прогресси�
рование процесса и исход в нефросклероз и
почечную недостаточность.

Èíôàðêòû ïo÷eê
Инфаркты почек (МКБ: N28.0 Ишемия или
инфаркт почки) — участки некроза почечной
ткани, появившиеся в результате внезапного
нарушения кровоснабжения. Размер инфаркта
зависит от калибра поражённого сосуда. Из�
редка наблюдается двухсторонний кортикаль�
ный некроз — частичный или полный некроз
коры обеих почек при сохранности мозгового
вещества. Наиболее часто корковый некроз раз�
вивается при преждевременной отслойке пла�
центы, шоке различной этиологии (гиповоле�
мическом или эндотоксиновом), отравлении
этиленгликолем.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Повреждения, развиваю�
щиеся при инфарктах, — ишемические по про�
исхождению, связаны с артериальной обструк�
цией. В большинстве случаев в основе обструкции
лежит эмболия или тромбоз ветвей почечных
артерий. Инфаркты, захватывающие почку це�
ликом при окклюзии главной почечной артерии,
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встречаются редко, в таких условиях почка пол�
ностью утрачивает свои функции.

•  Основные источники эмболов: 1) пристеночные
тромбы, сопровождающие инфаркт миокарда; 2) зас�
тойные тромбы при нарушениях сердечного ритма;
3) тромботические наложения на клапанах сердца при
эндокардитах; 4) части разрушающихся атеросклеро�
тических бляшек аорты. Миграция эмболов в сосуды
почек приводит к резкому нарушению кровоснабже�
ния и развитию инфарктов.

•  Причиной окклюзии ветвей почечных артерий может
быть тромбоз, осложняющий атеросклеротические
изменения артерий или изменения при узелковом
полиартериите.

•  Просветы мелких ветвей почечных артерий могут быть
резко уменьшены при злокачественной гипертензии,
склеродермии, гемолитико�уремическом синдроме.

•  Окклюзия мелких сосудов эритроцитами при серпо�
видно�клеточной анемии также может стать причи�
ной почечных инфарктов, особенно в области сосоч�
ков почек. Снижение кровотока ведёт к развитию
инфарктов в ткани почек.

•  Геморрагические инфаркты почек развиваются в ре�
зультате тромбоза почечных вен, который может ос�
ложнять тяжёлую дегидратацию или развиваться у
больных с септическим тромбофлебитом и состоя�
ниями, связанными с гиперкоагуляцией. Эмболия
атероматозными массами при атеросклерозе разви�
вается спонтанно или бывает спровоцирована анги�
ографией.

КККККлиническаялиническаялиническаялиническаялиническая картинакартинакартинакартинакартина. Инфаркт почек прояв�
ляется острыми болями в области поясницы
или живота и гематурией.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ишемический некроз выгля�
дит как очаг бесструктурной массы серова�
то�жёлтого цвета, различного размера, кли�
новидной формы, основанием обращён в
сторону капсулы органа. Острый инфаркт
окаймлён геморрагической зоной. Заживаю�
щий инфаркт выглядит как чётко очерчен�
ный западающий участок склероза.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: все структуры в зоне повреж�
дения некротизируются, в участках старых
инфарктов обнаруживаются облитерирован�
ные клубочки, атрофичные канальцы, ме�
жуточный фиброз и лимфоцитарная инфиль�
трация. Дистрофическое обызвествление
обычно обнаруживается в старых инфарктах.
Возможна пролиферация эпителиальных кле�
ток капсул клубочков, вплоть до образова�
ния полулуний.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложнения.осложнения.осложнения.осложнения.осложнения. Исход зависит от калибра
и количества поражённых сосудов. Повторные
инфаркты приводят к развитию нефросклероза

(нефроцирроза), который ничем не отличается
от нефросклероза при хроническом пиелонеф�
рите. Если при этом утрачен значительный объём
почечной паренхимы, то развиваются артериаль�
ная гипертензия и почечная недостаточность.

ÒÓÁÓËÎÈÍÒÅÐÑÒÈÖÈÀËÜÍÛÅ
ÏÎÐÀÆÅÍÈß

Тубулоинтерстициальные поражения — груп�
па заболеваний, характеризующихся преиму�
щественным поражением интерстициальной
ткани и канальцев почки.

ÎÑÒÐÛÉ ÒÓÁÓËÎÈÍÒÅÐÑÒÈÖÈÀËÜÍÛÉ
ÍÅÔÐÈÒ

Острые тубулоинтерстициальные нефриты
(МКБ: N10 Острый тубулоинтерстициальный
нефрит) — группа заболеваний, для которых
характерно иммунное воспаление преимуще�
ственно межуточной ткани почек с последую�
щим вовлечением в процесс паренхимы (каналь�
цев), отсюда термин — тубулоинтерстициальный
нефрит. Сопровождается отёком и/или фибро�
зом. Различают острую и хроническую формы.
Для обеих характерны инфильтрация лимфо�
цитами, плазмоцитами при небольшом коли�
честве нейтрофилов. Интерстиций отёчен при
острых формах и фиброзирован при хроничес�
ких. Тубулоинтерстициальный нефрит подраз�
деляют на первичный (при отсутствии измене�
ний в клубочках) и вторичный (при сочетании
с клубочковыми поражениями).

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез

Выделяют следующие причины острого тубу�
лоинтерстициального нефрита.

•  Токсические (реакция на ЛС, особенно антибиотики,
сульфаниламиды и анальгетики, а также диуретики
[гипотиазид, фуросемид], НПВС; тяжёлые металлы).

•  Инфекционные (вирусы, бактерии, микоплазмы, ток�
соплазмы, лептоспиры, бруцеллы).

•  Иммунологические (например, осложнения трансплан�
тации).

•  Ангиогенные (васкулиты).

•  Онкогенные (лейкозы, злокачественные лимфомы).

•  Метаболические (гиперкальциноз, гипокалиемия).

•  Наследственные.

В патогенезе основное значение имеют имму�
нопатологические механизмы (иммунокомплек�
сный, антительный, клеточный иммунный ци�
толиз). Часто находят АТ к базальной мембране
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канальцев или отложение иммунных комплек�
сов в канальцевой базальной мембране либо в
перитубулярных капиллярах.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Острый лекарственный ту�
булоинтерстициальный нефрит развивается че�
рез 2–40 дней (в среднем 15 дней) после приёма
определённых ЛС и представляет проявление
реакции гиперчувствительности. У пациентов
возникают лихорадка, эозинофилия, гематурия,
незначительная протеинурия, стерильная пиурия
и кожная сыпь в 25% случаев. Приблизительно
в 50% случаев наблюдается повышение сыворо�
точного креатинина или ОПН с олигурией. После
отмены ЛС через несколько месяцев все показа�
тели возвращаются к норме.

ПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: почки увеличены в разме�
рах, отёчны.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: отёк интерстиция и инфиль�
трация лимфоцитами, макрофагами (лимфо�
гистиоцитарный) и плазмоцитами (плазмоци�
тарный) или эозинофилами (эозинофильный).
Иногда в интерстиции можно увидеть гигант�
ские клетки и гранулёмы (гранулематозный —
при применении метициллина и тиазида). Кле�
точный инфильтрат располагается периваску�
лярно и, проникая в межканальцевые простран�
ства, разрушает нефроциты. Канальцевые
изменения — дистрофия и некроз, очаговое слу�
щивание клеток с последующей регенерацией.
Просветы канальцев растянуты, содержат ци�
линдры. Клубочки и кровеносные сосуды обыч�
но выглядят нормальными.

ПриПриПриПриПри ЭМЭМЭМЭМЭМ иииии иммунофлюоресцентныхиммунофлюоресцентныхиммунофлюоресцентныхиммунофлюоресцентныхиммунофлюоресцентных исследова�исследова�исследова�исследова�исследова�
нияхнияхнияхнияхниях можно увидеть линейные отложения IgG
и С3 вдоль базальной мембраны канальцев
при отсутствии клубочковых изменений.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложнения.осложнения.осложнения.осложнения.осложнения. Исходы вариабельны, за�
висят от причины и длительности воздействия
этиологического агента. Лекарственный тубу�
лоинтерстициальный нефрит может закончить�
ся благополучно через несколько месяцев пос�
ле отмены ЛС. Возможно развитие ОПН.

ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÈÉ ÈÍÒÅÐÑÒÈÖÈÀËÜÍÛÉ
ÍÅÔÐÈÒ

Хронический интерстициальный нефрит (фиб�
роз; МКБ: N11 Хронический тубулоинтерстици�
альный нефрит) — группа заболеваний, харак�
теризующихся диффузным интерстициальным
фиброзом с атрофией канальцев и клеточной
инфильтрацией. Иногда хронический интерсти�

циальный нефрит развивается в исходе острого,
но в большинстве случаев возникает первично.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенез.патогенез.патогенез.патогенез.патогенез. Хронический интерсти�
циальный нефрит обусловлен воздействием
следующих факторов: 1) бактериальные ин�
фекции; 2) обструкция мочевыводящих путей;
3) аналгетическая нефропатия; 4) радиацион�
ные повреждения; 5) синдром Шёгрена; 6) сар�
коидоз (неказеозные гранулёмы с гигантски�
ми клетками); 7) нефронофтиз. В патогенезе
основная роль принадлежит иммунопатологи�
ческим реакциям (в основном, клеточный им�
мунный цитолиз).

ПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: почки уменьшены, уплотне�
ны, поверхность неровная.

СМСМСМСМСМ. Склероз (особенно периваскулярный) и
лимфоцитарная инфильтрация стромы, дис�
трофия эпителия канальцев.

ЭМЭМЭМЭМЭМ. Базальная мембрана канальцев фенестри�
рована и утолщена.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. В исходе развивается раз�
личной степени нефросклероз. Как осложне�
ние развивается ХПН.

ÎÑÒÐÛÉ ÊÀÍÀËÜÖÅÂÛÉ ÍÅÊÐÎÇ

Острый канальцевый некроз (некротический
нефроз, некронефроз; МКБ: N17.0 Острая по�
чечная недостаточность с тубулярным некро�
зом) — остро развивающееся заболевание с
преимущественным некротическим поражени�
ем эпителия канальцев почки, приводящим к
ОПН. Острый канальцевый некроз — наибо�
лее частая причина ОПН. По этой причине
иногда понятия ОПН и канальцевый некроз
считают эквивалентными. По причине возник�
новения некротический нефроз делят на ише�
мический и токсический.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез

•  Причины ишемического острого канальцевого некроза
(вазомоторная нефропатия):

††††† резкое снижение АД (шок; уменьшение ОЦК; аку�
шерские осложнения: отслойка плаценты, послеро�
довое кровотечение, аборт); сосудистые причины
(стеноз почечной артерии, расслаивающая аневризма
аорты, разрыв аневризмы брюшной аорты);

††††† значительная потеря электролитов и обезвожива�
ние (длительная рвота, профузная диарея, ожоги,
обезвоживание в результате больших операций, дли�
тельное применение диуретиков, слабительных
средств).
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•  Чаще всего к ишемическому некронефрозу приводят
шок или гипогидратация.

•  Причины токсического острого канальцевого нефроза:

††††† экзогенные токсины: тяжёлые металлы [ртуть, сви�
нец, висмут, хром, уран, платина (включая проти�
вораковое ЛС цисплатин)];

††††† ЛС (антибиотики, чаще всего аминогликозиды; суль�
фаниламиды; средства для наркоза — хлороформ,
барбитураты; рентгеноконтрастные препараты);

††††† кислоты (серная, соляная, фосфорная, щавелевая);

††††† органические растворители [этиленгликоль (входит
в состав антифриза), четырёххлористый углерод (ока�
зывает также гепатотоксическое действие), диоксан];

††††† укусы ядовитых змей и насекомых;

††††† тяжёлые инфекции (холера, брюшной тиф, пара�
тиф, дизентерия, сепсис, геморрагическая лихорад�
ка с почечным синдромом, лептоспироз);

††††† массивный гемолиз и миолиз (гемоглобинуричес�
кий и миоглобинурический нефрозы); переливание
несовместимой крови, синдром длительного раздав�
ливания, электротравма, обширные ожоги и тяжё�
лые операции;

††††† эндогенные интоксикации (кишечная непроходи�
мость, перитонит, гепаторенальный синдром, ток�
сикозы беременных).

•  Почки чувствительны по отношению к воздействию
токсинов, циркулирующих в крови. Возможно, это
связано с тем, что приблизительно 25% сердечного
выброса приходится на почечный кровоток, при этом
создаются условия для большего воздействия цирку�
лирующих в крови агентов именно на почечную ткань.
Кроме того, эпителий канальцев при выполнении кон�
центрационной функции контактирует с фильтрующи�
мися токсинами в значительно большей дозе. Эпите�
лиальные клетки почечных канальцев имеют высокий
уровень энергообмена, что необходимо для выполне�
ния ими транспортной функции. Любые токсины при�
водят к повреждению клеточного окисления или ме�
таболизма в этих чувствительных клетках.

•  Развитие острого канальцевого некроза связано с ме�
ханизмами шока любой этиологии (травматического,
токсического, гемолитического, бактериального) и на�
рушением почечной гемодинамики. При падении АД
происходят спазм сосудов коры и сброс основной мас�
сы крови в вены мозгового вещества по шунтам. В
связи с этим развиваются острая ишемия коры и пол�
нокровие мозгового вещества с нарушением лимфоот�
тока и развитием отёка интерстиция. Основной фак�
тор, ответственный за увеличение уровня мочевины в
крови и сывороточного креатинина, — уменьшение
скорости клубочковой фильтрации (утечка фильтрата
через повреждённую стенку канальцев имеет меньшее
значение). В снижении скорости клубочковой фильт�
рации главную роль играют обструкция канальцев и
вазоконстрикция (на уровне приносящих артериол).
Обструкция канальцев цилиндрами повышает давле�
ние внутри канальцев (проксимальнее места обструк�
ции) и в просветах капсул клубочков, что сопровожда�
ется уменьшением транскапиллярного давления и
снижает фильтрацию. Констрикция артериол также
ведёт к уменьшению фильтрационного давления в ка�

пиллярах клубочков и скорости клубочковой фильтра�
ции. В развитии вазоконстрикции может играть роль
высвобождение ренина, поскольку уменьшается реаб�
сорбция ионов натрия и хлора в проксимальных ка�
нальцах, и высокая их концентрация обнаруживается
в области плотного пятна. Поступление ионов каль�
ция в ГМК сосудов также может приводить к вазокон�
стрикции.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картина.картина.картина.картина.картина. Развиваются характерные
изменения деятельности почек (олигурия, ану�
рия, гиперазотемия, протеинурия, гематурия,
цилиндрурия) и симптомы нарастающей азо�
темии: адинамия, потеря аппетита, тошнота,
рвота. По мере нарастания азотемии (обычно
уровень мочевины ежедневно повышается на
0,5 г/л), ацидоза, гипергидратации и электро�
литных нарушений появляются мышечные по�
дёргивания, сонливость, заторможенность, уси�
ливается одышка вследствие ацидоза и отёка
лёгких и развиваются уремическая кома и
смерть.

ПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯ

Патоморфология некротического нефроза при�
ведена на рис. 14�6. Выделяют следующие ста�
дии острого канальцевого некроза: начальная
(шоковая), олигоанурическая, стадия восста�
новления диуреза.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически в различные стадии внешний
вид почки одинаков: набухшие, увеличенные,
отёкшие, капсула напряжена, легко снимает�
ся. Широкая бледно�серая кора резко отгра�
ничена от полнокровных тёмно�красного цвета
пирамид. В интермедиарной зоне и лоханке —
кровоизлияния.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: изменения зависят от ста�
дии заболевания.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия ишемическойишемическойишемическойишемическойишемической иииии нефро�нефро�нефро�нефро�нефро�
токсическойтоксическойтоксическойтоксическойтоксической ОПН.ОПН.ОПН.ОПН.ОПН. Классические изменения —
фокальный некроз эпителия канальцев с его от�
слоением от базальной мембраны и закупоркой
просвета канальцев цилиндрами, состоящими из
интактных или дегенерирующих эпителиальных
клеток, остатков клеток, мукопротеина Тамма–
Хорсфолла и пигментов. Скопление лейкоцитов
в vasa recta наблюдается часто; клубочки и сосу�
ды почек остаются интактными. Некроз наибо�
лее выражен в прямой части (pars recta) прокси�
мальных канальцев, но может быть также
выражен в толстом восходящем колене петли
Хенле. При нефротоксической ОПН морфоло�
гические изменения наиболее выражены в из�
витых и прямых проксимальных канальцах. Не�
кроз эпителиальных клеток менее выражен.
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•  В начальной (шоковой) стадии наблюдаются
венозное полнокровие пирамид и ишемия
коры (капилляры клубочков спавшиеся, про�
свет артериол сужен). Имеются отёк и лим�
фостаз интерстиция интермедиарной зоны.
В эпителии канальцев — дистрофия (гиали�
ново�капельная, гидропическая, жировая),
просветы расширены, содержат цилиндры.

•  В олиго�анурической стадии ишемические из�
менения сводятся к следующему: поражение
тубулярного аппарата — некроз эпителиальных
клеток (повреждение канальцев отмечают на
всём их протяжении или же между зонами по�
вреждения наблюдают участки интактные) и
разрывы базальной мембраны (преимуществен�
но дистальных канальцев — тубулорексис); в
месте разрушения базальной мембраны воз�
никает обычно выраженный воспалительный
процесс — лейкоцитарная инфильтрация, кро�
воизлияния, отёк интерстиция, который уси�
ливается вследствие застоя клубочкового ульт�
рафильтрата из�за скопления цилиндров в
просвете канальцев (в дистальных канальцах
почек). Цилиндры могут иметь различный вид
[гиалиновые, эпителиальные, зернистые, бурые
(гемоглобиновые) — при гемолизе или рабдо�
миолизе]. Проксимальные канальцы расшире�
ны, эпителий в них уплощён, щёточная каём�
ка разрушена. Поэтому трудно отличить
проксимальные канальцы от дистальных [«ди�
стализация» (упрощение) проксимальных ка�
нальцев].

ИшемическийИшемическийИшемическийИшемическийИшемический острыйострыйострыйострыйострый канальцевыйканальцевыйканальцевыйканальцевыйканальцевый некрознекрознекрознекрознекроз. Его
характерной чертой является то, что (вопреки на�
званию) значительный некроз эпителия каналь�
цев не развивается. Некробиотические измене�
ния и некроз отдельных эпителиальных клеток
обнаруживаются в некоторых проксимальных и
дистальных канальцах. Эти единичные некроти�
зированные эпителиальные клетки слущивают�
ся в просвет канальцев, что приводит к оголе�
нию канальцевой базальной мембраны.

ТоксическийТоксическийТоксическийТоксическийТоксический острыйострыйострыйострыйострый канальцевыйканальцевыйканальцевыйканальцевыйканальцевый некрознекрознекрознекрознекроз отли�
чается от ишемического тем, что при нём фор�
мируются обширные некрозы канальцевого
эпителия. Однако в большинстве случаев не�
кроз ограничен определёнными участками ка�
нальцев (проксимальный отдел или его отдель�
ные части), которые наиболее чувствительны
к действию токсинов (как функционально наи�
более отягощённый отдел нефрона).

ИнфарктИнфарктИнфарктИнфарктИнфаркт почкипочкипочкипочкипочки иииии диффузныйдиффузныйдиффузныйдиффузныйдиффузный кортикальныйкортикальныйкортикальныйкортикальныйкортикальный не�не�не�не�не�
крозкрозкрозкрозкроз отличаются от токсического острого ка�

нальцевого некроза тем, что некротические из�
менения возникают в любых частях нефрона и
имеются поражения кровеносных сосудов (на�
пример, тромбоз).

В стадию восстановления диуреза при остром ка�
нальцевом некрозе клубочки становятся полно�
кровными, воспалительная инфильтрация и отёк
интерстиция уменьшаются. Эпителий канальцев
регенерирует, что сопровождается появлением
новых клеток, увеличением размеров клеток и
их ядер, а также появлением скоплений клеток в
канальцах (клеточные пролифераты). В участках
с сохранившейся базальной мембраной проис�
ходит полная регенерация, при разрушении ба�
зальной мембраны образуются очаги склероза.

ЭМЭМЭМЭМЭМ подтверждает разрушение щёточной каём�
ки в проксимальных канальцах, а также обна�
руживает складчатость клеточных мембран эпи�
телиальных клеток.

Морфологическая картина при воздействии раз�
личных факторов сходная, но может быть неко�
торая специфика. Так, в случаях отравления су�
лемой наблюдается очаговый нефрокальциноз
(«сулемовая почка») — отложение солей каль�
ция в участках некроза; для «гемолитической
почки» характерны скопления в просвете каналь�
цев Hb в виде аморфных масс и гемоглобиновых
цилиндров; при отравлении антифризом — кри�
сталлы оксалата кальция, сульфаниламидами —
сульфаниламидные кристаллы.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложнения.осложнения.осложнения.осложнения.осложнения. Прогноз зависит от ос�
новного заболевания. Смерть чаще всего насту�
пает от уремической комы, нарушений гемоди�
намики. Летальность у больных с олигурией
составляет 50%, без олигурии — 26%. Напри�
мер, при остром канальцевом некрозе, обуслов�
ленном хирургическим вмешательством или трав�
мой, летальность составляет 60%, в случае
развития некронефроза в качестве осложнения
лекарственной болезни — 30%, при беременно�
сти — 10–15%. Исход — благоприятный (при
неосложнённом течении вероятность полного
восстановления функции почек составляет 90%
в течение последующих 6 нед). Осложнения —
сегментарный или тотальный некроз коркового
вещества, ОПН — могут привести к летальному
исходу в острый период. Иногда через много лет
развиваются нефросклероз и ХПН.

ÒÓÁÓËÎÈÍÒÅÐÑÒÈÖÈÀËÜÍÛÅ ÏÎÐÀÆÅÍÈß
ÏÐÈ ÌÍÎÆÅÑÒÂÅÍÍÎÉ ÌÈÅËÎÌÅ

Множественная миелома — опухоль из плаз�
матических клеток (дифференцированные B�
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лимфоциты), секретирующих моноклональный
патологический Ig (парапротеин). Заболева�
ние может приводить к развитию любого из 3
типов почечных повреждений: 1) амилоидоз;
2) гломерулопатии, связанные с отложениями
лёгких цепей Ig; 3) тубулоинтерстициальные
изменения. Последние представляют собой
наиболее частую форму поражений почек, свя�
занных с множественной миеломой. Для этой
патологии применяется термин «миеломная
почка» (МКБ: N16.1* Тубулоинтерстициальное
поражение почек при новообразованиях), хотя
более корректный термин — «нефропатия ци�
линдров из лёгких цепей».

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез

Специфические факторы возникновения ми�
еломы не выявлены. Предрасполагающие
факторы: истощение иммунокомпетентных
органов при иммунодефицитах, аутоиммунной
патологии, сенсибилизации, генетическая пред�
расположенность, продолжительное лучевое
воздействие, длительные контакты с нефтепро�
дуктами, асбестом.

Циркулирующие лёгкие цепи Ig фильтруются
в клубочках и приводят к развитию нефропа�
тии цилиндров из лёгких цепей. Кислая реак�
ция мочи способствует преципитации в про�
светах канальцев лёгких цепей Ig, а также
других белков, вызывающих канальцевые по�
вреждения и обструкцию.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: характерны протеинурия (белок
Бенс–Джонса), цилиндрурия, азотемия.

ПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯ

Поражение почек возникает вследствие мие�
ломной инфильтрации, гиперкальциемии, ток�
сических воздействий на эпителий канальцев
Ig, отложений амилоида, повышенного содер�
жания в крови мочевой кислоты.

•••••  СМСМСМСМСМ. Характерные изменения в канальцах при
миеломе — множественные плотные, плас�
тинчатые, раздробленные цилиндры в дис�
тальных канальцах и собирательных трубоч�
ках. Эти цилиндры светло�эозинофильные,
преломляют лучи света и иногда бывают ок�
ружены гигантскими многоядерными клет�
ками. Постоянно встречаются межуточная
инфильтрация мононуклеарными клетками и
интерстициальный отёк. При длительном те�
чении заболевания развиваются фиброз ин�
терстиция, атрофия канальцев и очаговые
отложения кальция (нефрокальциноз).

•••••  ИИИИИммуногистохимияммуногистохимияммуногистохимияммуногистохимияммуногистохимия: цилиндры содержат ма�
териал лёгких цепей, особенно κ�лёгкие
цепи.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Нефропатия цилиндров
из лёгких цепей может сопровождаться разви�
тием ОПН или ХПН.

ÓÐÀÒÍÀß ÍÅÔÐÎÏÀÒÈß

Уратная нефропатия (острая и хроническая;
МКБ: N16.3* Тубулоинтерстициальное пораже�
ние почек при нарушениях обмена веществ) —
заболевание, развивающееся в результате отло�
жения кристаллов солей мочевой кислоты в
просветах канальцев или в интерстиции. Урат�
ная нефропатия обычно клинически проявля�
ется в 2 видах: ОПН или хроническое интер�
стициальное заболевание.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенез.патогенез.патогенез.патогенез.патогенез. К уратной нефропатии
могут привести любые состояния, связанные с
повышением уровня мочевой кислоты в крови.

•  Первичная подагра, при которой биохимические основы
гиперурикемии не вполне понятны, связана с дефекта�
ми ферментативной системы синтеза мочевой кислоты.

•  Вторичная подагра развивается при повышенном рас�
паде клеток (алкоголизм, заболевания крови, хрони�
ческий гемолиз или проведение противоопухолевой
химиотерапии, а также в случаях хронической инток�
сикации свинцом, при этом нарушается секреция
мочевой кислоты в проксимальных канальцах). Кро�
ме того, она может быть связана с действием диуре�
тиков, алкоголя, малых доз аспирина, а также с забо�
леваниями почек (ХПН).

•  Острая уратная нефропатия часто связана с лечением
злокачественных опухолей цитостатическими агента�
ми. Повышенный печёночный катаболизм пуринов,
освобождающихся из ДНК некротизированных кле�
ток, приводит к гиперурикемии. ОПН отражает об�
струкцию собирательных трубочек кристаллами мо�
чевой кислоты. Образование кристаллов усиливается
при кислой реакции мочи и повышении концентра�
ции мочевой кислоты.

•  Хроническая тубулоинтерстициальная уратная нефро�
патия вызвана отложением в канальцах и в интерсти�
ции урата натрия.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картина.картина.картина.картина.картина. Уратная нефропатия мо�
жет протекать бессимптомно. Асимптоматичес�
кая гиперурикемия — повышенное содержание
мочевой кислоты в крови без клинических при�
знаков отложения кристаллов [т.е. без артрита,
тофусов (очаговых скоплений уратов), нефро�
патии или уратных камней], а также с пора�
жением суставов и почек с выраженным бо�
левым синдромом. Хотя изменения почек
имеются у большинства страдающих хрони�
ческой подагрой, значительные изменения
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функции почек наблюдаются менее чем у по�
ловины.

ПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯ

•  МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: при острой уратной нефро�
патии обнаруживают жёлтые полоски в со�
сочках почек в результате отложения кристал�
лов мочевой кислоты в собирательных трубочках.

•  МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: в собирательных трубочках
определяются аморфные отложения, но при ис�
следовании замороженных срезов можно об�
наружить и кристаллические структуры. Ка�
нальцы проксимальнее места обструкции
расширены. Вокруг отдельных канальцев, за�
полненных кристаллами мочевой кислоты, мож�
но увидеть гигантские клетки инородных тел.

При хронической уратной нефропатии длитель�
ное течение приводит к тому, что образуются
значительные отложения кристаллов мочевой
кислоты в интерстиции, вследствие поврежде�
ния ими ткани почки и хронического воспале�
ния развиваются интерстициальный фиброз и
кортикальная атрофия. Образуются также оча�
говые скопления уратов, окружённые клетка�
ми воспаления, — тофусы.

•  Хронические заболевания почек сами по себе
могут приводить к развитию гиперурикемии
и возникновению вторичной подагры.

•  Уратные камни обнаруживаются у 20% боль�
ных хронической подагрой и у 40% больных
с острой гиперурикемией. Они обнаружива�
ются приблизительно в каждом десятом слу�
чае уролитиаза.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложнения.осложнения.осложнения.осложнения.осложнения. Наиболее частое ослож�
нение — вторичные инфекции (например, пи�
елонефрит). Прогноз при раннем начале лече�
ния благоприятный, при длительном течении
развиваются нефросклероз и почечная недо�
статочность.

ÍÅÔÐÎÊÀËÜÖÈÍÎÇ

Нефрокальциноз (МКБ: N16.3* Тубулоинтер�
стициальное поражение почек при нарушени�
ях обмена веществ) — состояние, характеризу�
ющееся преципитацией фосфата кальция в
почечных канальцах. Отложение кальция в
почках представляет собой обычное явление —
оно обнаруживается в почках более чем в 20%
аутопсий и во многих почечных биопсиях, осо�
бенно у детей. Эти случайные отложения не
связаны с какими�либо функциональными по�
вреждениями.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез

Значительная степень кальцификации наблю�
дается при состояниях, связанных с гиперкаль�
циемией и с повреждениями в почках. Со�
стояния, проявляющиеся гиперкальциемией,
наблюдаются при увеличении резорбции каль�
ция из костей или повышении его всасывания
в кишечнике (например, при эндокринных
расстройствах — гиперпаратиреозе).

•  Гиперкальциемия и сопровождающий её нефрокаль�
циноз отражают увеличение фильтрации кальция и
повышение его концентрации в почках (метастати�
ческое обызвествление или инкрустации).

•  Кальцификация, наблюдаемая после некроза, вызван�
ного ЛС или нарушениями кровоснабжения, — дист�
рофическое обызвествление мёртвых тканей.

•  Степень кальцификации бывает различной: от незна�
чительной, определяемой микроскопически, до вы�
раженной, видимой на глаз и определяемой рентге�
нологически.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: проявления зависят от причины
гиперкальциемии.

ПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: внешний вид почек мало из�
меняется, в случаях тяжёлой гиперкальцие�
мии обнаруживаются типичные клиновидные
участки склероза и плотные белесоватые ча�
стицы, примыкающие к нормальной почеч�
ной ткани.

СМСМСМСМСМ. Обнаруживается резкая кальцификация ба�
зальных мембран канальцев почек, особенно в
области проксимальных извитых канальцев. Ин�
терстициальная ткань, окружающая канальцы,
также содержит отложения кальция, вокруг ко�
торых наблюдается развитие воспаления и об�
разуются гранулёмы инородных тел с последу�
ющим развитием склероза. Этот склероз не
является результатом обструкции сосудов, он
отражает канальцевую атрофию и дилатацию с
интерстициальным фиброзом (развиваются в
связи с обструкцией кальциевыми конкремен�
тами крупных собирательных трубочек). В клу�
бочках и в стенках внутрипочечных артерий
обнаруживаются отложения кальция (кальци�
фикация капсул Боумена), которые гематокси�
лином окрашиваются базофильно, а специфи�
ческим методом Коссы — в чёрный цвет.

ЭМЭМЭМЭМЭМ. Митохондрии и фаголизосомы эпители�
альных клеток почечных канальцев содержат
обильные депозиты кальция.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения зависят от степени пора�
жения, причины и длительности гиперкальци�
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емии. В тяжёлых случаях развиваются нефро�
склероз и почечная недостаточность.

ÃÈÏÎÊÀËÈÅÌÈ×ÅÑÊÀß ÍÅÔÐÎÏÀÒÈß

Гипокалиемическая нефропатия (МКБ: N16.3*
Тубулоинтерстициальное поражение почек при
нарушениях обмена веществ) — поражение
почек при гипокалиемических состояниях.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. См. раздел «Гипокалие�
мия» в главе 2 и статью «Гипокалиемия».

ПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯПАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: характерных изменений нет.

СМСМСМСМСМ. Наиболее часто появляются большие, про�
зрачные вакуоли в эпителии проксимальных
канальцев.

ЭМЭМЭМЭМЭМ. Вакуоли расположены между клетками.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Прогноз благоприятный,
все морфологические и функциональные из�
менения обратимы и снимаются введением
калия.

ÏÈÅËÎÍÅÔÐÈÒ È ÈÍÔÅÊÖÈß
ÌÎ×ÅÂÛÕ ÏÓÒÅÉ

Пиелонефрит — сочетание воспалительных из�
менений в почечной лоханке, чашечках и стро�
ме. Воспаление стромы почек часто обознача�
ют как межуточный нефрит. Часто бывает
двухсторонним. Может протекать в 2 формах:
острой или хронической. Острый пиелонеф�
рит — результат бактериальной инфекции по�
чек. Хронический пиелонефрит патогенетичес�
ки связан с хронической инфекцией мочевых
путей, при наличии обструкции мочевых пу�
тей или без неё.

ÎÑÒÐÛÉ ÏÈÅËÎÍÅÔÐÈÒ

Острый пиелонефрит (МКБ: N10 Острый ту�
булоинтерстициальный нефрит) — острое вос�
паление лоханки, чашечек и почечной парен�
химы (преимущественно интерстициальной
ткани). Регистрируют чаще у женщин. Разви�
тию пиелонефрита у женщин пожилого возра�
ста способствуют плохое опорожнение моче�
вого пузыря при пролапсе матки, цистоцеле и
загрязнение промежности при недержании
кала. У мужчин пожилого возраста пиелонеф�
рит часто возникает вследствие нарушения от�
тока мочи при гиперплазии предстательной же�
лезы.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ ИИИИИ ПАТОГЕНЕЗПАТОГЕНЕЗПАТОГЕНЕЗПАТОГЕНЕЗПАТОГЕНЕЗ

Основная причина острого пиелонефрита —
инфекция. Возбудителями её могут быть раз�
личные микроорганизмы (кишечная палочка,
протей, энтерококк, стрептококк и др.). Наи�
более часто пиелонефрит вызывает кишечная
палочка. Кроме того, большое значение име�
ют общие (снижение реактивности организма,
вызванное, например, охлаждением) и мест�
ные (нарушение оттока мочи и мочевой стаз)
факторы.

•  Пути проникновения инфекции: 1) восходящий (уро�
генный), 2) гематогенный (при брюшном тифе, грип�
пе, ангинах, сепсисе, фурункулёзе); 3) лимфогенный
(при воспалении толстой кишки и половых органов).

•  Чаще наблюдается развитие восходящего пиелонефри�
та, который может быть вызван или спровоцирован
следующими факторами: 1) наличие патогенных мик�
роорганизмов; 2) инфицирование мочи; 3) дискине�
зия мочеточников и лоханки; 4) повышение внутри�
лоханочного давления (везико� и пилоренальные, а
также пиеловенозный рефлюксы); 5) затруднение от�
тока мочи (изнутри его вызывают камни, стриктуры
мочеточников и уретры; аномалии развития моче�
выводящих путей; снаружи — опухоли, беременная
матка); 6) рефлюкс инфицированной мочи в моче�
точник до почечной лоханки и чашечек; 7) попада�
ние бактерий через почечные сосочки в паренхиму
почки.

•  Предрасполагающие факторы для развития пиелонеф�
рита: 1) нарушения гигиены, 2) охлаждение, 3) гене�
тическая предрасположенность, 4) небольшая длина
уретры, 5) механическая травма уретры (например,
при катетеризации или цистографии).

•  Моча в норме стерильна. Однако в дистальных отделах
уретры обычно находятся колонии микроорганизмов.
У женщин микроорганизмы кишечного тракта попа�
дают в уретру из промежности или преддверия влага�
лища. Кроме того, женская уретра лишена антибак�
териального воздействия секрета простаты.

•  Проникновение бактерий из уретры внутрь мочевого
пузыря часто происходит без видимых причин; кроме
того, у женщин толчком к развитию острого цистита
и пиелонефрита может служить первое половое сно�
шение («цистит медового месяца»).

•  Во время мочеиспускания в норме мочевой пузырь
полностью опорожняется, за исключением 2–3 мл
остаточной мочи. Последующее поступление порций
стерильной мочи из почек приводит к разведению
случайно попавших в пузырь бактерий. Однако в не�
которых случаях объём остаточной мочи в пузыре уве�
личивается (при обструкции простатической части
уретры или атонии пузыря при нейрогенных наруше�
ниях), в результате чего разведение становится недо�
статочным и возникает накопление в пузыре бакте�
рий. Предрасполагает к росту микроорганизмов
глюкозурия (при СД).

•  Асимптоматическая бактериурия встречается прибли�
зительно у 10% беременных женщин, у 1/4 из них
развивается острый пиелонефрит. Увеличение числа
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случаев острого пиелонефрита во время беременнос�
ти также связано с увеличением объёма остаточной
мочи (под влиянием высокого уровня прогестерона
мускулатура мочевого пузыря расслабляется).

•  Бактерии в пузырной моче обычно не имеют доступа к
почкам. Мочеточник в норме входит в стенку мочево�
го пузыря и проходит в ней под острым углом, и боль�
шая дистальная его часть проходит в стенке пузыря
параллельно слизистой, между ней и мышечной обо�
лочкой. Внутрипузырное давление по мере наполне�
ния мочевого пузыря приводит к перекрытию дис�
тальной части мочеточника в стенке пузыря, что
препятствует рефлюксу мочи. У людей, склонных к
восходящему пиелонефриту, внутристеночный отре�
зок мочеточника аномально короткий и проходит че�
рез стенку пузыря практически перпендикулярно к
поверхности слизистой. При повышении внутрипу�
зырного давления в таких случаях не происходит ок�
клюзия дистального конца вставочного отдела моче�
точника, а напротив — развивается рефлюкс, который
позволяет поступать моче до лоханок и чашечек.

•  Даже находясь в чашечках, бактерии не обязательно
попадают в почечную паренхиму под давлением, выз�
ванным рефлюксом (способствует этому, например,
вогнутая форма периферических сложных сосочков
или длительное повышение давления в чашечках, на�
пример при обструкции мочевых путей). Из собира�
тельных трубочек бактерии поступают в интерстици�
альное пространство почек.

•  При нисходящем проникновении инфекции (напри�
мер, при септическом эндокардите) кора почек бывает
больше поражена, чем мозговое вещество. Абсцессы в
почках приводят к пиелонефриту с распространением
на нижние отделы мочевого тракта.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ КАРТИНАКАРТИНАКАРТИНАКАРТИНАКАРТИНА

Характерны болезненность в рёберно�позвоночном
углу, лихорадка и недомогание. Положительный сим�
птом Пастернацкого — болезненность при покола�
чивании в поясничной области. Повышается коли�
чество лейкоцитов в крови (лейкоцитоз) и моче
(лейкоцитурия), лейкоцитарных цилиндров в моче
(цилиндрурия).

ПППППАААААТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: почка увеличена, набухшая, пол�
нокровная, капсула её утолщена, снимается легко.
Полости лоханок и чашечек расширены, в просвете
— мутная моча или гной. Слизистая оболочка лохан�
ки и чашечек — тусклая, гиперемирована, с очагами
кровоизлияний, некрозов и сероватых фибринозных
налётов. На субкапсулярной поверхности почки име�
ются мелкие абсцессы. На разрезе паренхима почки
имеет пёстрый вид — серо�жёлтые участки некроза и
нагноения, кровоизлияния.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: в слизистой лоханки и чашечек
— гиперемия, кровоизлияния и лейкоцитарная ин�

фильтрация с некрозом и слущиванием эпителия. В
межуточной ткани всех слоёв почки — отёк, очаги
кровоизлияний, многочисленные периваскулярные
лейкоцитарные инфильтраты с тенденцией к обра�
зованию абсцессов. Гной и бактерии из межуточной
ткани проникают в просвет канальцев. Милиарные
абсцессы формируются в корковом веществе (харак�
терная черта апостематозного гематогенного нефри�
та). Возможно одновременное возникновение гной�
ничков и в мозговом веществе (вследствие эмболии
капилляров вокруг канальцев). Собирательные тру�
бочки часто заполнены нейтрофилами.

Разновидность острого пиелонефрита — эмфизе�
матозный пиелонефрит — острый гнойный пиело�
нефрит, вызываемый газообразующими бактерия�
ми; характеризуется скоплением пузырьков газа в
тканях почки и окружающей её клетчатке.

ИИИИИСХОДЫСХОДЫСХОДЫСХОДЫСХОДЫ ИИИИИ ОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯ

Как осложнение развиваются: карбункул почки
(при слиянии крупных абсцессов или вследствие
закупорки крупного сосуда септическим эмболом),
пионефроз (прорыв гноя из абсцессов в лоханку),
перинефрит и паранефрит (при распространении
гнойного процесса на капсулу и околопочечную
клетчатку), ОПН. В тяжёлых случаях — некроз вер�
хушек сосочков пирамид (папиллонекроз; напри�
мер, у пожилых диабетиков при мочевом стазе).
Реже — сепсис, септический шок, хронические аб�
сцессы почек, метастатическое распространение
гнойной инфекции в кости, эндокард, глаза, обо�
лочки головного мозга. При пиелонефрите беремен�
ных часто развивается гипотрофия новорождённых.
Исход при остром пиелонефрите обычно благопри�
ятный. В случае развития осложнений возможен
летальный исход.

ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÈÉ ÏÈÅËÎÍÅÔÐÈÒ

Хронический пиелонефрит (МКБ: N11 Хроничес�
кий тубулоинтерстициальный нефрит) — хрони�
ческое тубулоинтерстициальное воспалительное за�
болевание, при котором грубый, неравномерный и
часто асимметричный склероз сочетается с дефор�
мацией чашечек и прилежащей паренхимы. Разви�
вается как прогрессирующее воспаление ткани и
канальцев почек. Характеризуется длительным ла�
тентным или рецидивирующим течением. Прогрес�
сирование хронического пиелонефрита часто при�
водит к нефросклерозу.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Хронический пиелонеф�
рит — результат инфицирования бактериями. Чаще
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развивается как следствие неизлеченного остро�
го пиелонефрита, реже наблюдается первичное
хроническое поражение (без предшествующей
острой инфекции). Канальцевая атрофия и ин�
терстициальный фиброз развиваются в резуль�
тате многих заболеваний, но только при хрони�
ческом пиелонефрите и нефропатии, связанной
с употреблением анальгетиков, формируется де�
формация чашечек, прилежащих к очагам кор�
тикомедуллярного склероза. Возникает в основ�
ном в детском возрасте (особенно часто у
девочек)

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Хронический пиелонеф�
рит может протекать бессимптомно, часто ос�
новной симптом обострения — необъяснимая
лихорадка, при одностороннем процессе — ту�
пая постоянная боль в поясничной области на
стороне поражённой почки, положительный
симптом Пастернацкого. Артериальная гипер�
тензия — частый симптом хронического пиело�
нефрита, особенно двухстороннего.

ПАПАПАПАПАТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически характерны деструктивные
изменения в чашечно�лоханочной системе и
сморщивание почки. В начале процесса почки в
размерах не изменены, затем наблюдаются про�
грессивное уменьшение и деформация. Размеры
почек неодинаковые, поверхность крупнобугри�
стая, капсула утолщена, снимается с трудом с
потерей вещества почки (за счёт образования
плотных спаек). На разрезе — склероз (утолще�
ние и уплотнение стенок) и деформация лохан�
ки, поля рубцовой ткани сероватого цвета среди
неизменённой почечной паренхимы.

Микроскопически:Микроскопически:Микроскопически:Микроскопически:Микроскопически: хронический пиелонефрит
развивается стадийно.

•  I стадия — равномерная атрофия собиратель�
ных канальцев и лимфоцитарная инфильтра�
ция межуточной ткани, клубочки сохранны.

•  II стадия — некоторые клубочки гиалинизиро�
ваны, атрофия канальцев более выражена, зоны
воспалительной инфильтрации уменьшены
вследствие замещения их соединительной тка�
нью, просвет большого количества канальцев
расширен и выполнен коллоидной массой.

•  III стадия — гибель и гиалинизация многих клу�
бочков, мочевые канальцы выстланы низким
недифференцированным эпителием и содер�
жат коллоидное вещество; микроскопически

строение почки напоминает строение щито�
видной железы (щитовидная почка).

•  IV стадия — резкое уменьшение размеров корко�
вого вещества, состоящего в основном из бедной
ядрами соединительной ткани с обильной лим�
фоцитарной инфильтрацией.

• Кроме того, в лоханке и чашечках наблюдаются скле�
роз и лимфоцитарная инфильтрация, полипоз
слизистой и метаплазия переходного эпителия в
многослойный плоский. В ткани почки между уча�
стками сохранившейся паренхимы — склероз, ин�
капсулированные микроабсцессы, лимфоцитарная
инфильтрация. Канальцы в состоянии дистрофии
и атрофии. Сохранившиеся канальцы резко рас�
тянуты, эпителий их уплощён, в просвете — кол�
лоидоподобное содержимое («щитовидная поч�
ка»). Характерны также гломерулосклероз
(экстракапиллярный и перигломерулярный), скле�
роз артерий и вен.

Разновидность хронического калькулёзного пиело�
нефрита — ксантогранулематозный пиелонефрит,
характеризующийся появлением в межуточной тка�
ни гранулематозных, пенистых и плазматических
клеток.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложнения.осложнения.осложнения.осложнения.осложнения. Прогноз зависит от длитель�
ности заболевания, одно� или двухстороннего пора�
жения почек, глубины их повреждения, вида микро�
флоры и её чувствительности к антибактериальным
средствам, реактивности макроорганизма. Полное
выздоровление при хроническом пиелонефрите воз�
можно только при ранней диагностике и длительном
лечении. Даже при нормализации анализов мочи и
отсутствии клинических симптомов инфекция дли�
тельное время может существовать в интерстициаль�
ной ткани почки и вызывать периодические обостре�
ния. Как осложнение развиваются ХПН, нефрогенная
артериальная гипертензия, вторичный паратиреои�
дизм и почечная остеомаляция (за счёт почечных по�
терь кальция и фосфатов). Исход — пиелонефрити�
ческая сморщенная почка.

ÍÅÔÐÎËÈÒÈÀÇ
Нефролитиаз (МКБ: N20–N23 Мочекаменная бо�
лезнь) — заболевание, характеризующееся образо�
ванием в мочевых путях конкрементов (камней),
формирующихся из составных частей мочи. Заболе�
вание имеет хроническое течение, чаще болеют муж�
чины (4:1), преобладающий возраст — 20–40 лет, по�
ражение может быть одно� или двухсторонним.
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ЭТИОЛЭТИОЛЭТИОЛЭТИОЛЭТИОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ ИИИИИ ПАПАПАПАПАТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Причины камнеобразования подразделяют на
общие и местные.

•  К общим причинам камнеобразования отно�
сятся следующие: 1) наследственные и приоб�
ретённые обменные нарушения (в первую оче�
редь, минерального обмена и
кислотно�основного состояния); 2) характер
питания (преобладание в пище углеводов и
животных белков); 3) минеральный состав пи�
тьевой воды (эндемический нефролитиаз); 4)
нарушения регуляции обмена веществ (напри�
мер, гиперпаратиреоз); 5) недостаток витами�
нов (авитаминоз А).

•  К местным причинам камнеобразования отно�
сятся следующие: 1) нарушение уродинамики
(замедление почечного кровотока, застой
мочи); 2) воспаление в мочевых путях и тубу�
лопатии (оксалатурия, фосфатурия и т.д.); 3)
изменение физико�химического состояния
мочи (повышение концентрации солей, изме�
нение рН, коллоидного равновесия).

Выделяют также факторы, предрасполагающие
к камнеобразованию. Эндогенные факторы —
злокачественные новообразования, саркоидоз,
подагра, заболевания почек и кишечника. Экзо�
генные — работа при высокой температуре ок�
ружающей среды, обезвоживание, диета с высо�
ким содержанием оксалатов, пуринов, кальция,
витаминов, животных белков, приём тиазидных
диуретиков и малоподвижный образ жизни.

•  В большинстве случаев появление камней связано с
увеличением содержания в крови и экскреции поч�
ками их компонентов (это касается уратных и цисти�
новых камней).

•  У большинства пациентов, имеющих кальциевые кам�
ни, гиперкальциурия определяется без гиперкальци�
емии. Основные механизмы идиопатической гипер�
кальциурии до конца не понятны, но она может быть
связана с увеличением абсорбции кальция в кишеч�
нике и снижением его реабсорбции в проксимальных
канальцах.

•  Смешанные уратные и кальциевые камни развивают�
ся при увеличении экскреции мочевой кислоты. По�
скольку в большинстве случаев почечные камни —
односторонние и поскольку значительная часть каль�
циевых камней формируется при отсутствии гипер�
кальциурии, в их образовании большую роль играют
местные факторы, способствующие преципитации
солей кальция.

•  Последовательность процессов можно представить
следующим образом: некроз канальцев при пиело�
нефрите приводит к образованию белковой бляшки
(бляшка Рендаля), затем происходит осаждение на

ней солей, растворённых в моче, и прогрессивный
рост камня (теория белковой матрицы).

•  Появление кальциевых камней — часто семейная па�
тология.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ КАРТИНАКАРТИНАКАРТИНАКАРТИНАКАРТИНА

Почечные камни длительное время могут суще�
ствовать, ничем себя не проявляя, но в некото�
рых случаях они могут повреждать слизистую
оболочку лоханки, вызывая гематурию и пиурию
(при присоединении воспалительных осложне�
ний). Типичны также боль в поясничной облас�
ти (постоянная или в виде почечной колики, при
продвижении камня в мочеточник, сопровожда�
ющемся препятствием для оттока мочи) и дизу�
рия.

ÏÀÒÎÌÎÐÔÎËÎÃÈß È ÊËÀÑÑÈÔÈÊÀÖÈß
ÊÀÌÍÅÉ

Основные компоненты почечных камней: соли
кальция, мочевая кислота, цистин и струвит
(MgNH

4
PО

4
). Камни из оксалата кальция и фос�

фата кальция составляют до 75–80% всех почеч�
ных камней, возможно сочетание оксалата и фос�
фата кальция в камнях. Чаще кальциевые камни
появляются на 3�й декаде жизни. Приблизитель�
но у 60% людей, имеющих единичные камни, в
течение 10 лет формируются другие. Средняя
скорость образования камней у пациентов с уже
имеющимися камнями — 1 камень в 2–3 года.

По составу различают следующие виды камней.

•••••  УУУУУратныератныератныератныератные (рентгенонегативны) — из кальцие�
вых солей мочевой кислоты, светло�жёлтого
или тёмно�коричневого цвета. Образуются
только в кислой моче. Обычно уратные камни
являются семейной патологией, половина па�
циентов с уратными камнями страдают подаг�
рой. Камни имеют красно�оранжевый цвет,
поскольку абсорбируют пигменты. Безводная
мочевая кислота образует мелкие кристаллы,
которые выглядят аморфными при СМ. Дигид�
рат мочевой кислоты формирует каплевидные
кристаллы или плоские квадратные пластин�
ки. Все кристаллы обладают выраженным фе�
номеном двойного лучепреломления. Мелкие
уратные камни выглядят как красная грязь, а
достигая больших размеров, камни сохраняют
оранжево�жёлтый цвет.

•••••  ОксалатныеОксалатныеОксалатныеОксалатныеОксалатные (рентгеноположительны) — из
кальциевых солей щавелевой кислоты, корич�
невого или чёрного цвета, очень плотные, по�
верхность их покрыта шипами. Образуются как
в кислой, так и в щелочной моче; способны
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повреждать слизистую оболочку лоханок, вы�
зывая гематурию. В моче кристаллы моногид�
рата оксалата кальция напоминают эритроци�
ты по форме и размерам; по мере увеличения
размеров они приобретают гантелевидную фор�
му. В поляризованном свете кристаллы выгля�
дят светлыми на тёмном фоне (феномен двой�
ного лучепреломления), интенсивность
свечения зависит от ориентации. Кристаллы
дигидрата кальция оксалата имеют бипирами�
дальную форму, феномен двойного лучепрелом�
ления слабый.

•••••  ФосфатныеФосфатныеФосфатныеФосфатныеФосфатные (рентгеноположительны) — из
кальциевых солей фосфорной кислоты, серо�
вато�белые и более мягкие, чем оксалатные.
Образуются в щелочной и нейтральной моче.
Фосфатные камни обычно состоят из гидро�
ксиапатита Са

5
(РО

4
)

з
ОН, не обладают двойным

лучепреломлением и выглядят при микроско�
пии осадка мочи аморфными, поскольку раз�
меры самих кристаллов очень малы.

•••••  СтрувитныеСтрувитныеСтрувитныеСтрувитныеСтрувитные камни встречаются часто и явля�
ются потенциально опасными. Они развива�
ются при инфицировании мочевого тракта бак�
териями, продуцирующими уреазу (например,
виды Proteus), чаще у женщин или пациентов
с хронической катетеризацией мочевого пузы�
ря. Для таких камней даже применяют термин
— «инфекционные камни». Струвитные кам�
ни растут, достигая больших размеров, запол�
няя лоханку и чашечки (коралловые камни). В
моче кристаллы струвита выглядят как прямо�
угольные призмы, напоминающие по форме
крышку гроба.

•••••  ПрочиеПрочиеПрочиеПрочиеПрочие (редко встречающиеся): цистиновые,
ксантиновые, холестериновые, белковые.

Цистиновые камни редки, имеют лимонно�жёлтую ок�
раску, гладкую поверхность и мягкую консистенцию.
Рентгенологически позитивны из�за наличия в их со�
ставе серы. В моче имеют вид плоских гексагональных
пластинок.

Лоханки и чашечки являются наиболее типич�
ным местом образования и накопления камней.
Состав и размеры камней различны, зависят от
индивидуальных факторов, географии, наруше�
ний метаболизма и наличия инфекции. Мелкие
камни не превышают 1 мм в диаметре, а крупные
часто приводят к расширению и деформации
содержащей их лоханки.

ИзмененияИзмененияИзмененияИзмененияИзменения приприприприпри нефролитиазенефролитиазенефролитиазенефролитиазенефролитиазе разнообразны и
зависят от локализации камней, их величины,
длительности процесса, наличия инфекции и
других факторов. Если камень расположен в ча�

шечке, то нарушение оттока мочи из неё приво�
дит к её расширению (гидрокаликоз) и атрофии
соответствующей части почечной паренхимы.
При локализации камня в лоханке развиваются
пиелоэктазии, гидронефроз и атрофия почечной
паренхимы (почка превращается в тонкостен�
ный мешочек, заполненный мочой). Камень, об�
турирующий мочеточник, вызывает гидроурет�
ронефроз и уретрит. Реже наблюдается
распространение воспаления на околопочечную
клетчатку (паранефрит) и развивается панцир�
ный паранефрит (образование толстой капсулы
из фиброзной, жировой и грануляционной тка�
ни); либо может происходить полное замещение
склерозированной жировой клетчаткой (жиро�
вое замещение почки).

ОООООСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯ

В качестве осложнений развиваются пролежни
и перфорации мочеточника, гидронефроз, пио�
нефроз, пиелонефрит, уросепсис, почечная не�
достаточность.

ÍÅÔÐÎÑÊËÅÐÎÇ
Нефросклероз (МКБ: N26 Сморщенная почка
неуточнённая) — уплотнение и деформация
(сморщивание) почек вследствие разрастания
соединительной ткани. Различают первичный и
вторичный нефросклероз.

ЭЭЭЭЭТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ ИИИИИ ПАПАПАПАПАТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Первичный нефросклероз обычно возникает
вследствие артериальной гипертензии. Измене�
ния почек развиваются при длительном повы�
шении АД при ГБ или вторичных (симптомати�
ческих) артериальных гипертензиях.
Выраженные изменения могут быть причиной
почечной недостаточности. Нефросклероз под�
разделяют на доброкачественный и злокаче�
ственный (в соответствии с характером вызвав�
шей его гипертензии). Вторичный нефросклероз
представляет исход воспаления и дистрофии
клубочков и канальцев.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ КАРТИНАКАРТИНАКАРТИНАКАРТИНАКАРТИНА

Доброкачественный нефросклероз обычно не
связан с заметным нарушением функции почек.
Лишь у небольшой части пациентов с доброка�
чественно протекающей артериальной гипер�
тензией развиваются тяжёлый нефросклероз и
почечная недостаточность, более характерные
для злокачественного нефросклероза.
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Злокачественная артериальная гипертензия,
приводящая к злокачественному нефросклеро�
зу, характеризуется высоким диастолическим
давлением (выше 125 мм рт.ст.), развитием ре�
тинопатии и отёка соска зрительного нерва, а
также нарушением функции почек. Примерно
половина больных со злокачественной артери�
альной гипертензией имеют в анамнезе добро�
качественную гипертензию, у остальных имеют�
ся заболевания почек (пиелонефрит,
хронический гломерулонефрит или различные
системные заболевания — СКВ, склеродермия,
узелковый полиартериит). Иногда злокачествен�
ная артериальная гипертензия развивается de
novo у практически здоровых людей. Злокаче�
ственная артериальная гипертензия возникает
чаще у мужчин, обычно после 40 лет. Пациенты
со злокачественной артериальной гипертензией
жалуются на головную боль, головокружение и
нарушения зрения. Макро� и микрогематурия
развиваются часто, а протеинурия практически
всегда. Прогрессирующее нарушение функции
почек в конечном итоге приводит в уремии.

ПППППАААААТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: почки уменьшены в разме�
рах, мелко� и крупнобугристые, плотные, кор�
ковый и мозговой слои истончены.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Начальные изменения представ�
лены утолщением и уплотнением стенок клу�
бочковых капилляров. Количество клеток в
клубочках прогрессивно уменьшается. Колла�
ген и материал мезангиального матрикса на�
капливаются в просвете капсул почечных те�
лец. В конечном счёте клубочки подвергаются
полной облитерации и склерозу. Атрофия ка�
нальцев развивается вследствие убыли клубоч�
ков, характерен также фиброз интерстиция.

Характер изменений в кровеносных сосудах по�
чек зависит от их размеров. В крупных артери�
ях наблюдаются артериосклеротические изме�
нения в интиме, удвоение внутренней
эластической мембраны и очаговое появление
соединительной ткани в мышечной оболочке.
Для междольковых артерий характерно также
утолщение средней оболочки. В мелких арте�
риолах развивается гиалиноз всей толщи стен�
ки — артериолосклероз.

ЗлокачественныйЗлокачественныйЗлокачественныйЗлокачественныйЗлокачественный нефросклерознефросклерознефросклерознефросклерознефросклероз развивается
при злокачественной артериальной гипертен�
зии. Макроскопически: размер почек варьирует
от уменьшенных до увеличенных (в зависимос�
ти от течения предсуществующей доброкаче�
ственной артериальной гипертензии). Поверх�

ность почек обычно имеет множественные пете�
хии, что послужило поводом для появления тер�
мина «почка, искусанная блохами». На разрезе
почки видны чередующиеся красные и жёлтые
участки. Иногда определяются небольшие ин�
фаркты в корковом веществе.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически наблюдаются изменения, ха�
рактерные для доброкачественного нефроскле�
роза, но в дополнение к ним в клубочках часто
развивается фибриноидный некроз, который
иногда распространяется на афферентные ар�
териолы. Могут быть обнаружены субтоталь�
ные инфаркты клубочков, расширенные ка�
пилляры которых заполнены эритроцитами.
Обычно менее чем в половине клубочков об�
наруживаются острые некротические и воспа�
лительные изменения. В стенках артериол раз�
вивается фибриноидный некроз, просвет
крупных артерий уменьшен в размерах из�за
утолщения интимы, пролиферации клеток и
накопления миксоидного матрикса (гиперпла�
стический артериолит).

ИИИИИСХОДЫСХОДЫСХОДЫСХОДЫСХОДЫ ИИИИИ ОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯ

Прогноз зависит от формы поражения. Добро�
качественный нефросклероз обычно протекает
благоприятно, в исходе злокачественного разви�
вается почечная недостаточность.

Наиболее часто вторичное сморщивание разви�
вается в исходе хронического гломерулонефрита
(нефритическое), реже — пиелонефрита (пие�
лонефритическое), амилоидоза (амилоидное),
нефролитиаза, туберкулёза почек, диабетичес�
кого, миеломного или подагрического пораже�
ний.

Развитие склероза почек связано с особеннос�
тями протекания того или иного патологичес�
кого процесса и вызывает формирование сосу�
дистого блока на одном из структурных уровней
почки (артериолярном, клубочковом, интерсти�
циальном). Это приводит к ишемии и гипоксии
вещества почек, активации фибробластов, про�
дуцирующих коллаген и гликозаминогликаны,
и постоянному прогрессированию процесса с
атрофией паренхимы. В терминальных стадиях
склерозу подвергаются все структурные элемен�
ты, и морфологические признаки различных
форм стираются.

ÓÐÅÌÈß
Уремия (МКБ: N17–N19 Почечная недостаточ�
ность) — терминальная стадия почечной недо�
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статочности, возникающая вследствие задержки
в организме азотистых шлаков, нарушения ион�
ного состава и кислотно�основного равновесия
крови, приводящих к аутоинтоксикации и глу�
боким нарушениям клеточного метаболизма.

КККККлиническаялиническаялиническаялиническаялиническая картинакартинакартинакартинакартина. Уремия проявляется груп�
пой симптомов: неврологических (сонливость,
спутанность сознания и повышенная нервно�
мышечная возбудимость), сердечно�сосудистых
(гипертензия, застойная сердечная недостаточ�
ность, перикардит), желудочно�кишечных (ано�
рексия, тошнота, рвота), метаболических.

ПППППАААААТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

Изменения возникают в первую очередь в систе�
мах, обеспечивающих внепочечную (экстраре�
нальную) экскрецию (кожа, слизистые, серозные
оболочки).

•  Кожа умершего от уремии серо�землистая (на�
копление урохрома), как бы припудрена бело�
ватым налётом солей (хлориды, ураты), что свя�
зано с гиперфункцией потовых желёз. Могут
наблюдаться сыпь и кровоизлияния (проявле�
ния геморрагического диатеза).

•  Типично системное поражение слизистых обо�
лочек: уремический ларингит, трахеит, брон�
хит, пневмония (воспаление имеет фибриноз�
но�геморрагический или
фибринозно�некротический характер) и уре�
мический отёк лёгких.

•  Поражаются и слизистые оболочки ЖКТ (фа�
рингит, гастрит, энтероколит), экссудат быва�
ет катаральный, фибринозный или фибриноз�
но�геморрагический.

•  Характерны также полисерозиты: серозный, се�
розно�фибринозный или фибринозный (плев�
рит, перитонит, перикардит).

•  Поражение сердца протекает в форме уреми�
ческого миокардита и бородавчатого эндокар�
дита.

•  Головной мозг бледный, отёчный, могут быть
очаги размягчения и кровоизлияния.

•  Селезёнка увеличена, гиперплазирована, пуль�
па даёт обильный соскоб.

•  При многократном применении гемодиализа
развивается хроническая субуремия, для кото�
рой характерны метаболические расстройства
[некрозы в миокарде, почечная остеодистро�
фия (фиброзный остит и остеомаляция)], из�
менения метаболизма ЛС, гематологические
нарушения (анемия и кровоточивость), про�

дуктивное воспаление (слипчивый плеврит,
облитерация полости перикарда), эндокрин�
ные нарушения [вторичный гипопаратиреоз,
клинически эутиреоидная гипотироксинемия,
гиперпролактинемия, изменения функции ги�
пофиза, половых желёз (аменорея, импотен�
ция) и гинекомастия], иммунные нарушения
(лимфоцитопения, анергия, повышение анти�
комплементарной активности сыворотки, из�
менение подвижности моноцитов).

ÄÈÀËÈÇ

ГГГГГемодиализемодиализемодиализемодиализемодиализ — метод почечной заместительной
терапии — экстракорпоральная циркуляция
крови через диализный аппарат по хирургичес�
ки накладываемому сосудистому соустью (шун�
ту). При каждой процедуре необходимы чрес�
кожная пункция и канюлизация сосудистого
доступа. Кровь и диализат разделены полупро�
ницаемой мембраной, пропускающей раство�
рённые вещества и воду из крови в диализат по
градиентам концентрации и осмотического дав�
ления. На любом этапе процедуры могут развить�
ся осложнения гемодиализа, различные по сим�
птомам и этиологии (аллергические реакции,
кровотечения, расстройства сердечной деятель�
ности, гемосидероз, гепатит и др.).

ПеритонеальныйПеритонеальныйПеритонеальныйПеритонеальныйПеритонеальный диализдиализдиализдиализдиализ — другой метод деток�
сикации, при котором функцию полупроницае�
мой мембраны выполняет брюшина.

ÒÐÀÍÑÏËÀÍÒÀÖÈß ÏÎ×ÊÈ
Трансплантация почки — операция пересадки
почки, взятой у донора, больному с выраженным
нарушением функции почек в терминальной ста�
дии ХПН. Успешный исход операции устраняет
необходимость постоянного гемодиализа, поэто�
му пересадку почки считают лучшим методом
лечения ХПН. Пересадка почки не исключает
ухудшения состояния больного, поскольку воз�
можно развитие повторяющихся кризов оттор�
жения трансплантата. Поэтому после пересадки
органа назначают иммуносупрессоры (глюко�
кортикостероиды, циклоспорин, азатиоприн).

ПППППРОТИВОПОКАРОТИВОПОКАРОТИВОПОКАРОТИВОПОКАРОТИВОПОКАЗЗЗЗЗАНИЯАНИЯАНИЯАНИЯАНИЯ ККККК ТРТРТРТРТРАНСПЛАНТАНСПЛАНТАНСПЛАНТАНСПЛАНТАНСПЛАНТАЦИИАЦИИАЦИИАЦИИАЦИИ ПОПОПОПОПОЧЧЧЧЧКИКИКИКИКИ

АААААбсолютныебсолютныебсолютныебсолютныебсолютные: обратимость поражения почек, эффек�
тивность консервативных методов, тяжёлые внепо�
чечные осложнения (неоплазия, коронарные или це�
ребрососудистые нарушения), активная инфекция,
активный гломерулонефрит, предшествующая сен�
сибилизация к Аг донора.

ОтносительныеОтносительныеОтносительныеОтносительныеОтносительные: пожилой возраст, аномалии мочевого
пузыря и уретры, психические нарушения, оксалоз.
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КККККЛАЛАЛАЛАЛАССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯ ТРТРТРТРТРАНСПЛАНТАНСПЛАНТАНСПЛАНТАНСПЛАНТАНСПЛАНТАААААТТТТТОВОВОВОВОВ

В зависимости от степени генетического родства
донора и реципиента почечные трансплантаты
подразделяются на 4 группы.

ИзотрансплантатИзотрансплантатИзотрансплантатИзотрансплантатИзотрансплантат — донор имеет тот же генотип, что и
реципиент (пересадка от одного однояйцового близ�
неца другому). Такой трансплантат принимается ре�
ципиентом.

АллотрансплантатАллотрансплантатАллотрансплантатАллотрансплантатАллотрансплантат — донор и реципиент относятся к

одному биологическому виду, но имеют разный гено�

тип. Применяется наиболее широко.

КсенотрансплантатКсенотрансплантатКсенотрансплантатКсенотрансплантатКсенотрансплантат — донор и реципиент относятся к

разным биологическим видам.

Аллотрансплантаты и ксенотрансплантаты инду�
цируют иммунный ответ, который (при отсут�
ствии иммуносупрессивной терапии) приводит к
отторжению и деструкции пересаженной почки.

ÏÎÄÁÎÐ ÄÎÍÎÐÀ

Как и в отношении других видов трансплантации
(пересадка печени, сердца, лёгкого), решающее
значение при пересадке почки имеет правильный
подбор донора.

ЖивыеЖивыеЖивыеЖивыеЖивые донорыдонорыдонорыдонорыдоноры. В России разрешена пересадка
органа от живого донора лишь в том случае, если
донор — кровный родственник реципиента.
Такие доноры составляют около 8% всех доно�
ров почки (в Швеции и Норвегии — 40%).

НежизнеспособныеНежизнеспособныеНежизнеспособныеНежизнеспособныеНежизнеспособные донорыдонорыдонорыдонорыдоноры. Изъятие органа раз�
решено у трупа при условии существования бес�
спорных доказательств факта смерти больного
или гибели головного мозга. Смерть мозга —
состояние полной и необратимой декомпенса�
ции функций коры и ствола мозга. В России и
США понятие «смерть мозга» эквивалентно
термину «фактическая смерть».

СССССОВМЕСТИМОСТЬОВМЕСТИМОСТЬОВМЕСТИМОСТЬОВМЕСТИМОСТЬОВМЕСТИМОСТЬ

Совместимость или несовместимость тканей до�
нора и реципиента определяют по сходству их
генотипов. Возможны 3 варианта.

•  Полное совпадение Аг HLA. Вероятность их идентич�

ности у брата и сестры составляет 25%.

•  Половинное совпадение — совпадение Аг HLA доно�

ра и реципиента на 50%. Такое совпадение у братьев и

сестёр наблюдают в 50% случаев, между родителями

и детьми вероятность подобного совпадения также

составляет 50%.

•  Несовпадение Аг HLA выявлено у 25% братьев и сес�

тёр, в связи с чем при подобном варианте трансплан�

тацию между ними осуществляют чрезвычайно ред�

ко.

СССССОСТОСТОСТОСТОСТОЯНИЕОЯНИЕОЯНИЕОЯНИЕОЯНИЕ ЗДОРОВЬЯЗДОРОВЬЯЗДОРОВЬЯЗДОРОВЬЯЗДОРОВЬЯ ДОДОДОДОДОНННННОРОРОРОРОРААААА

Живой родственный донор должен быть практи�
чески здоровым, с безупречными результатами ла�
бораторных анализов и данных физикального об�
следования.

•  Обязательно отсутствие инфекционных заболеваний,

злокачественных новообразований (кроме первичной

опухоли головного мозга без метастазов), СД, гипер�

тензии любой этиологии, психических заболеваний,

тяжёлых заболеваний сердца, лёгких и печени.

•  Особенно тщательно исследуют функцию почек. Для

выявления возможных аномалий строения и распо�

ложения почек, мочевыводящих путей и сосудов (по�

чечная артерия) донор в обязательном порядке про�

ходит обследование, включающее экскреторную

урографию и почечную артериографию.

•  После операции у доноров быстро развивается ком�

пенсаторная гипертрофия оставшейся почки. В тече�

ние года после операции клиренс эндогенного креа�

тинина достигает 60–70% исходного значения.

Ðåàêöèÿ îðãàíèçìà
ðåöèïèåíòà

Без вмешательства аллотрансплантаты почек ред�
ко функционируют больше нескольких дней. В
аллотрансплантатах и изотрансплантатах разви�
ваются выраженная клеточная инфильтрация и
интерстициальный отёк, приводящие к каналь�
цевому некрозу. Трансплантат содержит множе�
ство разнообразных Аг, которые провоцируют
иммунный ответ в организме хозяина. Отторже�
ние трансплантата предопределено генетически�
ми факторами, выживание его возможно при на�
личии антигенного подобия между донором и
реципиентом. Сейчас ясно, что в отторжении
трансплантата принимают участие как гумораль�
ные, так и клеточные иммунные механизмы. Из�
вестны 2 основные группы тканевых Аг, которые
принципиально определяют иммунную агрессию
в отношении пересаженной почки.

НесовместимостьНесовместимостьНесовместимостьНесовместимостьНесовместимость попопопопо АгАгАгАгАг системысистемысистемысистемысистемы АВ0АВ0АВ0АВ0АВ0, которые
экспрессируются эндотелиальными клетками
(как и эритроцитами), является непреодолимым
барьером для успешной трансплантации. АВ0�
несовместимый трансплантат встречается с
циркулирующими АТ реципиента, которые
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связываются с эндотелиальными клетками и
инициируют сверхострое отторжение трансплан�
тата.

НесовместимостьНесовместимостьНесовместимостьНесовместимостьНесовместимость донорадонорадонорадонорадонора иииии реципиентареципиентареципиентареципиентареципиента попопопопо АгАгАгАгАг сис�сис�сис�сис�сис�
темытемытемытемытемы HLAHLAHLAHLAHLA — наиболее частая причина, опреде�
ляющая острое и хроническое отторжение транс�
плантата. Аг системы HLA расположены на
большинстве клеточных мембран и контролиру�
ются генами, образующими маленький сегмент
короткого плеча хромосомы 6. Сенсибилизация
почечным аллотрансплантатом реципиента по
Аг HLA приводит к развитию и клеточно�опос�
редованных, и АТ�опосредованных иммунных
реакций.

АААААЛЛЛЛЛЛЛЛЛЛОТРОТРОТРОТРОТРАНСПЛАНТАНСПЛАНТАНСПЛАНТАНСПЛАНТАНСПЛАНТАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯАЦИЯ ПОПОПОПОПОЧЧЧЧЧКИКИКИКИКИ

Аллотрансплантация почки применяется наибо�
лее широко. Она может проводиться при условии
гистосовместимости донора и реципиента. Гисто�
совместимость определяют по системе Аг HLA, ре�
акции смешанной культуры лимфоцитов и типи�
рованию групп крови. Донорские почки могут быть
получены от живого родственника или трупа без
признаков инфекционного заболевания, особен�
но бактериемии, гепатита, СПИДа, цитомегало�
вирусной инфекции, сифилиса, малярии.

ОтторжениеОтторжениеОтторжениеОтторжениеОтторжение (МКБ: T86.1 Отмирание и отторже�
ние трансплантата почки) может быть сверхост�
рое (немедленное, возникающее во время опера�
ции), острое (развивающееся в течение 4–60 дней
после трансплантации) или хроническое (возни�
кающее через 60 дней и более после пересадки).

ÑÂÅÐÕÎÑÒÐÎÅ ÎÒÒÎÐÆÅÍÈÅ

ПППППРИРИРИРИРИЧЧЧЧЧИНЫИНЫИНЫИНЫИНЫ

•  Наличие предсуществующих AT у реципиента к
HLA�Аг донора.

•  Несовместимость донора и реципиента по груп�
пам крови.

•  Предварительная сенсибилизация реципиента (в
предоперационном периоде) донорскими Аг
при донор�специфических гемотрансфузиях.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Наличие предсуществующих AT и фиксация ком�
племента на эндотелии сосудов трансплантата
приводят к активации свёртывающей системы кро�
ви, тромбозу почечных сосудов, ишемии и оттор�
жению почки на операционном столе. Скорость
развития отторжения трансплантата зависит от
степени сенсибилизации реципиента и от выра�

женности антигенных различий между донором и
реципиентом. Быстрое и необратимое отторжение
начинается в течение нескольких минут после ре�
васкуляризации и проявляется во время операции
в виде неравномерности окраски, цианоза и сни�
жения тургора трансплантата. Активированный
комплемент привлекает нейтрофилы, цитотокси�
ческий эффект которых вызывает набухание, ваку�
олизацию и лизис эндотелиальных клеток. Ком�
понентом сверхострого отторжения является также
ангиоспазм, больше выраженный в мелких арте�
риях.

ПППППАААААТТТТТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИГИГИГИГИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ АНААНААНААНААНАТТТТТОООООМИЯМИЯМИЯМИЯМИЯ

Выявляются конгломераты эритроцитов в почеч�
ных капиллярах и образование микротромбов,
нейтрофильная и лимфоцитарная инфильтрация
околоканальцевых и клубочковых капилляров, не�
кроз эндотелия. При иммунофлюоресцентном
исследовании ранних биопсий пересаженной поч�
ки определяются линейные отложения IgG и ком�
понента комплемента С3 в капиллярах клубочков
и перитубуллярных капиллярах. Накопление ней�
трофилов в капиллярах клубочков считается при�
знаком наступающего отторжения. Повреждение
эндотелия сопровождается образованием тромбо�
цитарных, а затем и фибриновых тромбов.

ÐÀÍÍÅÅ ÎÑÒÐÎÅ ÎÒÒÎÐÆÅÍÈÅ

Раннее острое отторжение — реакция, развиваю�
щаяся в течение первой недели после пересадки и
проявляющаяся острой анурией. Вероятно, криз
обусловлен вторичным иммунным ответом (как
клеточным, так и гуморальным). На гистологичес�
ких препаратах обнаруживают выраженный арте�
риолонекроз и васкулит. Прогноз для приживле�
ния трансплантата неблагоприятный.

ÎÑÒÐÎÅ ÎÒÒÎÐÆÅÍÈÅ

Несмотря на постоянную иммуносупрессивную те�
рапию, острое отторжение обычно возникает в пер�
вые недели, редко спустя год после транспланта�
ции. Проявляется в увеличении и болезненности
трансплантата. В тяжёлых случаях у пациентов раз�
виваются лихорадка, анорексия, олигурия, повы�
шается АД, развивается протеинурия, снижается
клиренс креатинина, нарастает азотемия.

ОстроеОстроеОстроеОстроеОстрое клеточноеклеточноеклеточноеклеточноеклеточное отторжениеотторжениеотторжениеотторжениеотторжение характеризуется ин�
терстициальным отёком, переполнением пери�
тубулярных капилляров и воспалением. Воспа�
лительный клеточный инфильтрат по большей
части состоит из T�лимфоцитов, подвергшихся
бластной трансформации, малых и больших
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лимфоцитов, макрофагов, плазматических кле�
ток. Инфильтрат вначале имеет очаговый харак�
тер, располагается вокруг перитубулярных ка�
пилляров, затем пенетрирует в канальцы и
приводит к деструкции эпителиальных клеток
(тубулит).

ОстроеОстроеОстроеОстроеОстрое сосудистоесосудистоесосудистоесосудистоесосудистое отторжениеотторжениеотторжениеотторжениеотторжение характеризуется
преобладающим поражением мелких артерий
и артериол. Ранние изменения: набухание и ва�
куолизация эндотелиальных клеток, затем про�
исходит накопление жидкости и мононуклеар�
ных клеток непосредственно под эндотелием.
При прогрессировании процесса накапливает�
ся фибрин и возникает пролиферация эндоте�
лия интимы. Образующиеся тромбы обычно
мелкие и пристеночные, могут увеличиваться
и суживать просвет сосуда. Развивается также
ишемический коллапс капиллярных петель.

ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÎÅ ÎÒÒÎÐÆÅÍÈÅ

Хроническое отторжение протекает менее дра�
матично, обычно развивается через месяцы и
годы после трансплантации, после нескольких
случаев острого отторжения. В механизме хро�
нического отторжения участвуют как гумораль�
ные, так и клеточные иммунные механизмы. Хро�
ническое отторжение можно заподозрить на
основании снижения клиренса креатинина, не�
большой лихорадки, появления и нарастания
протеинурии, гиперхлоремического метаболи�
ческого ацидоза, гипертензии, олигурии, увели�
чения массы тела и появления отёков. Макро�Макро�Макро�Макро�Макро�
с к о п и ч е с к ис к о п и ч е с к ис к о п и ч е с к ис к о п и ч е с к ис к о п и ч е с к и: трансплантированная почка
нормальных размеров или несколько уменьше�
на, обычно бледного цвета, с множественными
западающими участками постинфарктного скле�
роза. При хроническом отторжении трансплан�
тата в процесс вовлекаются артериальные сосуды
и/или клубочки. В обоих случаях бывает выра�
жен интерстициальный склероз, но воспалитель�
ная инфильтрация не характерна. Микроскопи�Микроскопи�Микроскопи�Микроскопи�Микроскопи�
ческическическическически выявляют истончение интимы сосудов и
атрофию собирательных трубочек.

ХроническоеХроническоеХроническоеХроническоеХроническое сосудистоесосудистоесосудистоесосудистоесосудистое отторжениеотторжениеотторжениеотторжениеотторжение. Спектр по�
ражённых сосудов широк (от артериол до по�
чечных артерий). Интима утолщена, просвет
сосудов сужен за счёт субэндотелиальных отло�
жений гиалиновых масс, Ig и комплемента. Раз�
вивается фиброз интимы, происходит накоп�
ление межклеточного матрикса.
Воспалительная инфильтрация менее выраже�
на, чем при остром отторжении. В стенках ар�
терий часто обнаруживаются пенистые клетки
и разрушения внутренней эластической мемб�
раны.

ХроническаяХроническаяХроническаяХроническаяХроническая трансплантационнаятрансплантационнаятрансплантационнаятрансплантационнаятрансплантационная гломерулопа�гломерулопа�гломерулопа�гломерулопа�гломерулопа�
тиятиятиятиятия характеризуется тем, что развиваются сег�
ментарный ишемический коллапс капилляр�
ных петель и сегментарный склероз клубочков.
Остальные клубочки оказываются увеличенны�
ми, капиллярные стенки в них утолщены, ме�
зангиальные пространства расширены, количе�
ство мезангиального матрикса увеличено.
Возможно образование клеточных полулуний.

ÈÑÕÎÄÛ È ÎÑËÎÆÍÅÍÈß

Успех трансплантации зависит от правильности
подбора донора и реципиента. Может развиться
ряд осложнений.

ОстраяОстраяОстраяОстраяОстрая почечнаяпочечнаяпочечнаяпочечнаяпочечная недостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточность (непосред�
ственно после трансплантации).

ПобочныеПобочныеПобочныеПобочныеПобочные эффектыэффектыэффектыэффектыэффекты иммуносупрессивнойиммуносупрессивнойиммуносупрессивнойиммуносупрессивнойиммуносупрессивной тера�тера�тера�тера�тера�
пиипиипиипиипии: лейкопения (алкилирующие средства), ге�
патит (азатиоприн), цистит (циклофосфамид),
СД, ожирение, катаракта и, вероятно, пепти�
ческая язва, васкулярный некроз кости и панк�
реатит (преднизолон). Осложнения при лече�
нии циклоспорином — нефротоксичность,
тремор, гирсутизм и гипертензия.

ВторичнаяВторичнаяВторичнаяВторичнаяВторичная артериальнаяартериальнаяартериальнаяартериальнаяартериальная гипертензиягипертензиягипертензиягипертензиягипертензия может
быть результатом увеличения объёма внекле�
точной жидкости (преднизолон), высокой сек�
реции ренина почками, стеноза сосудов транс�
плантата вследствие анатомической стриктуры
или внешнего сдавления кистозной лимфанги�
омой или кистой, содержащей мочу; отторже�
ния, рецидивирующего гломерулярного забо�
левания, обструкции мочеточника или
гиперкальциемии. Также может развиться со�
путствующая первичная (эссенциальная) ги�
пертензия.

ИнфекцияИнфекцияИнфекцияИнфекцияИнфекция может возникнуть спустя любое вре�
мя после трансплантации вследствие пораже�
ния обычными патогенными, а также оппорту�
нистическими микроорганизмами (из�за
иммуносупрессивной терапии). Часто встреча�
ются инфекции мочевыводящего тракта (60%
больных), пневмония (20%), инфицирование
раны или канюли, гепатит и сепсис. Реже раз�
виваются инфекции, вызванные цитомегалови�
русом (часто протекают бессимптомно или в
форме пневмонии, гепатита, ретинита, энце�
фалита или синдрома мононуклеоза),
Cryptococcus, Listeria monocytogenes (менин�
гит), Pneumocystis carinii и Legionella
pneumophila.

ЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественные новообразованияновообразованияновообразованияновообразованияновообразования развиваются
у 2–7% реципиентов, что в 100 раз превышает
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уровень развития злокачественных новообра�
зований у здоровых лиц соответствующего воз�
раста. Средний срок развития злокачественных
новообразований составляет 40 мес (от 1 до
158). Лимфомы развиваются раньше (в течение
27 мес после пересадки). В порядке убывания
частоты развития перечень основных опухолей
может быть представлен следующим образом:
рак кожи и губ, лимфомы (особенно ЦНС), кар�
цинома шейки матки, карцинома лёгкого, рак
области головы и шеи, карцинома кишечника.

РецидивыРецидивыРецидивыРецидивыРецидивы заболевания развиваются в почечном
трансплантате (наиболее часто рецидивируют
гломерулонефриты, оксалоз, цистиноз, амило�
идоз, только в редких случаях — волчаночный
нефрит).

ПотеряПотеряПотеряПотеряПотеря трансплантататрансплантататрансплантататрансплантататрансплантата, обусловленная хроничес�
кой инфекцией, развивающейся в течение 5 лет
после трансплантации, происходит в 5% слу�
чаев.

ДислипидемияДислипидемияДислипидемияДислипидемияДислипидемия развивается как результат ХПН,
сохраняющейся у многих пациентов после
трансплантации.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения сососососо стороныстороныстороныстороныстороны желудочно�кишечногожелудочно�кишечногожелудочно�кишечногожелудочно�кишечногожелудочно�кишечного
трактатрактатрактатрактатракта. Развитие пептических язв и поверхнос�
тного эрозивного гастрита.

ПередачаПередачаПередачаПередачаПередача инфекцийинфекцийинфекцийинфекцийинфекций реципиентуреципиентуреципиентуреципиентуреципиенту ссссс транспланта�транспланта�транспланта�транспланта�транспланта�
томтомтомтомтом. Обычно так передаётся вирусный гепатит
В.

ÎÏÓÕÎËÈ ÏÎ×ÅÊ
Опухоли почек [МКБ: C64 Злокачественное но�
вообразование почки (кроме почечной лоханки),
C65 Злокачественное новообразование почечных
лоханок, D30.0 Доброкачественное новообразо�
вание почки] делятся на доброкачественные и
злокачественные, эпителиальные и мезенхималь�
ные. К эпителиальным опухолям почек относят�
ся аденомы, почечно�клеточный рак и нефроб�
ластома (опухоль Вильмса).

ÀÄÅÍÎÌÛ

Аденома почек — доброкачественная опухоль,
развивающаяся из клеток эпителия канальцев.
Характеризуется медленным экспансивным рос�
том, может достигать величины самой почки.
Аденомы почек подразделяют на тёмноклеточ�
ные (базофильные), светлоклеточные (гипернеф�
роидные) и ацидофильные.

•  Тёмноклеточная аденома может иметь строение тубу�
лярной, солидной аденомы или цистопапилломы.

•  Светлоклеточная аденома имеет обычно небольшие
размеры, окружена капсулой, на разрезе желтоватая,
построена из крупных, полиморфных, светлых кле�
ток, содержащих липиды.

•  Ацидофильная аденома — редко встречающаяся опу�
холь, медленно растёт и достигает больших размеров.
Имеет тубулярное, солидное или папиллярное стро�
ение, состоит из полигональных светлых клеток с аци�
дофильной зернистостью.

Существование почечных аденом признаётся не
всеми. Случайные находки небольших опухолей
из эпителия почечных канальцев на секции или
после нефрэктомии часто не удаётся интерпре�
тировать как доброкачественные или злокаче�
ственные. Клинически замечено, что доброкаче�
ственное течение (отсутствие тенденций к
метастазированию) имеют опухоли, диаметр ко�
торых не превышает 3 см. Опухоли таких разме�
ров принято считать аденомами, опухоли боль�
ших размеров рассматриваются как раки
(учитывается также отсутствие клеточного ати�
пизма, некрозов и кровоизлияний в опухоли, от�
сутствие инвазии).

ÏÎ×Å×ÍÎ-ÊËÅÒÎ×ÍÛÉ ÐÀÊ

Почечно�клеточный (гипернефроидный)  рак
(опухоль Гравитца, гипернефрома) — злокаче�
ственная опухоль из канальцевого эпителия. Вы�
деляют светлоклеточный (гипернефроидный,
альвеолярный), железистый (аденокарцинома),
зернисто�клеточный (тёмноклеточный), верете�
ноклеточный (полиморфноклеточный, саркомо�
подобный, агрессивные карциносаркомы) и сме�
шанно�клеточный рак. Каждая из этих опухолей
может иметь разную степень дифференцировки
(кроме саркомоподобного, который относится к
низкодифференцированным). Наиболее часто
встречаются светлоклеточный и железистый.
Реже регистрируют зернисто�клеточный, верете�
ноклеточный и другие варианты опухоли. Почеч�
но�клеточный рак встречается в 90% почечных
раков у взрослых. В структуре смертности от ра�
ковых заболеваний на его долю приходится не
более 2% случаев. Пик заболеваемости приходит�
ся на возраст 40–60 лет, мужчины болеют в 2 раза
чаще, чем женщины.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология

Появлению атипичных клеток способствуют хи�
мическое загрязнение окружающей среды, куре�
ние (считается, что около трети почечно�клеточ�
ных раков связано с курением), применение
гормонов и цитостатиков, облучение, вирусоно�
сительство, нитрозамины и ароматические ами�
ны.
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Факторы риска: тучность (особенно у женщин),
контакт с окисью тория и асбестом, наследствен�
ная и приобретённая кистозная болезнь почек,
длительный гемодиализ.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картина.картина.картина.картина.картина. Опухоль в 60% случаев
проявляется гематурией, в половине случаев бо�
лями в пояснице, приблизительно у трети боль�
ных при пальпации живота определяется узло�
вое образование. Значительно реже встречаются
артериальная гипертензия, пиурия, похудание,
миопатия, артралгия, гиперкальциемия. Рако�
вые клетки способны к эктопическому синтезу
гормонов, что часто обусловливает развитие па�
ранеопластического синдрома. Например, сек�
реция субстанций, подобных ПТГ, ведёт к раз�
витию гиперпаратиреоидизма, продукция
эритропоэтина вызывает эритроцитоз, высво�
бождение ренина сопровождается развитием ар�
териальной гипертензии.

ПАПАПАПАПАТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически почечно�клеточный рак
обычно имеет вид округлого или дольчатого
узла, мягкой консистенции, жёлтого или оран�
жевого цвета, очень часто с очагами некрозов
и кровоизлияний. Большинство опухолей ха�
рактеризуются экспансивным ростом, сопро�
вождающимся сдавлением прилежащей почеч�
ной ткани и формированием псевдокапсулы.
Может расти инфильтративно, прорастая кап�
сулу почки, лоханку, почечную вену (причём
по венам опухоль может распространяться
вплоть до правого предсердия — «опухолевые
тромбы»).

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль наиболее часто состоит
из полигональных, полиморфных клеток со
светлой цитоплазмой и многочисленными
митозами, гистохимически в них определяют�
ся гликоген и липиды. Опухолевые клетки об�
разуют альвеолы и дольки, железистые и со�
сочковые структуры с небольшим количеством
стромы и сосудами синусоидного типа.

Железистый рак (аденокарцинома почки) гис�
тологически состоит из тубулярных и сосоч�
ковых структур, выстланных атипичными по�
лиморфными клетками с гиперхромными
ядрами. Опухоль прорастает ткань почки и даёт
гематогенные метастазы.

Раковые опухоли почки характеризуются выра�
женной васкуляризацией и быстрым метаста�
зированием. Рано возникают гематогенные
метастазы, наиболее частая локализация ме�
тастазов — лёгкие, затем в порядке убывания:
кости, печень, надпочечник, мозг; лимфоген�

но метастазируют в регионарные лимфатичес�
кие узлы — паракавальные, парааортальные и
в лимфатические узлы ворот почки. Прибли�
зительно в 10–15% случаев метастазы обнару�
живают в противоположной почке.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложнения.осложнения.осложнения.осложнения.осложнения. Прогноз вариабельный.
При отсутствии отдалённых метастазов пятилет�
няя выживаемость после лечения больных с по�
чечно�клеточным раком составляет от 45% до
70%. При инвазии опухоли в почечную вену и
околопочечную клетчатку пятилетняя выживае�
мость составляет 15–20%.

ÍÅÔÐÎÁËÀÑÒÎÌÀ

Нефробластома (эмбриональная нефрома, опу�
холь Вильмса, аденосаркома) — злокачественная
опухоль почки смешанного строения, состоящая
из мезенхимальных и эпителиальных эмбрио�
нальных элементов, источник которых — мета�
нефрос. Большинство случаев опухоли обнару�
живается в детском возрасте, пик заболеваемости
приходится на возраст 3–4 года, но иногда эта
опухоль диагностируется и у взрослых. Опухоль
Вильмса составляет 20–30% всех злокачествен�
ных новообразований у детей. Известны врож�
дённые случаи заболевания. Подавляющее боль�
шинство случаев развития опухоли —
спорадические (99%). В небольшом числе слу�
чаев опухоль наследуется по аутосомно�доминан�
тному типу. Двухстороннее поражение почек
встречается в 3% спорадических случаев и в 20%
семейных случаев опухолей.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез

Этиология и патогенез исследованы недостаточ�
но. Большое значение придают факторам окру�
жающей среды (радиоактивное излучение, кан�
церогены) и наследственной
предрасположенности. Опухоль Вильмса часто
сочетается с врождёнными аномалиями — ани�
ридия (риск увеличен в 600 раз), гемигипертро�
фия (в 100 раз), крипторхизм, гипоспадия, на�
личие 2 почечных лоханок в каждой почке. К
группе повышенного риска относят детей со спо�
радической аниридией в сочетании с хромосом�
ной аномалией — делеция хромосомы 11р (см.
«Синдром WAGR» в главе 22).

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картина.картина.картина.картина.картина. Заболевание может про�
текать бессимптомно, выявляется случайно ро�
дителями или при профилактических осмотрах.
На ранних стадиях заболевания опухоль гомо�
генна, с чёткими контурами и границами, без�
болезненна при пальпации. На поздних стади�
ях — резкое увеличение и асимметрия живота
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из�за негомогенной болезненной опухоли, сдав�
ливающей соседние органы. Появляются боль в
животе, мочевой синдром (лейкоцитурия, гема�
турия, протеинурия), при значительных разме�
рах опухоли — признаки кишечной непроходи�
мости, дыхательной недостаточности.

ПАПАПАПАПАТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: опухоль имеет вид крупного
узла, расположенного внутри тонкого ободка
из почечной коры и капсулы, на разрезе от се�
ровато�белого до бледно�коричневого цвета, с
очагами свежих и старых кровоизлияний.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: строение варьирует в различ�
ных участках одного опухолевого узла. Обна�
руживают саркоматозные веретенообразные
или звёздчатые клетки, округлые мелкие не�
дифференцированные клетки эмбрионально�
го характера, атипичные эпителиальные клет�
ки различных форм и размеров.

Различают следующие гистологические формы
опухоли Вильмса.

•  Низкозлокачественные: поликистозная, фиброаде�
номатозная, высокодифференцированная эпители�
альная, врождённая мезобластическая.

•  Средней степени злокачественности: бластомная,
стромальная, нефробластома с тотальной или субто�
тальной регрессией.

•  Высокозлокачественные: анапластическая, саркома�
тозная и светлоклеточная саркома.

Опухоль Вильмса состоит из элементов, напо�
минающих 3 типа нормальных тканей: 1) мета�
нефритическая бластема; 2) незрелая строма
(мезенхимальная ткань); 3) незрелые эпители�
альные элементы. Хотя большинство нефро�бла�
стом содержат все 3 гистологических компонен�
та в разных соотношениях, некоторые опухоли
могут состоять из двух или даже одного из пере�
численных компонентов.

•  Компонент, соответствующий бластеме, состоит из
мелких овоидных клеток со скудной цитоплазмой,
растущих в виде гнёзд или трабекул.

•  Эпителиальный компонент представлен мелкими ту�
булярными структурами, могут также обнаруживать�
ся незрелые элементы, напоминающие клубочки.

•  Строма, располагающаяся среди других элементов,
состоит из недифференцированных веретеновидных
клеток, хотя иногда возможна дифференцировка
стромальных клеток в сторону фибробластов или
поперечно�полосатой мышечной ткани. Изредка в
опухоли встречаются элементы костной ткани, хря�
ща, адипоциты и ГМК.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложнения.осложнения.осложнения.осложнения.осложнения. Прогноз вариабельный.
Считается, что пациенты младше 2 лет имеют

более благоприятный прогноз. Прогноз небла�
гоприятный в случае прорастания опухоли за
пределы капсулы почки, больших размеров и
анаплазии опухолевой ткани, определяемой по
увеличению размеров ядер в клетках, их гипер�
хромии, появлению фигур атипичных митозов.

ÌÅÇÅÍÕÈÌÀËÜÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

Мезенхимальные опухоли почки встречаются
редко, делятся на доброкачественные и злока�
чественные, развиваются из соединительной,
мышечной тканей и сосудов. Доброкачественные
опухоли включают гемангиому, липому, фибро�
му и лейомиому. В подавляющем большинстве
случаев эти опухоли являются находками при
аутопсии.

АААААНГИОМИОЛИПОМАНГИОМИОЛИПОМАНГИОМИОЛИПОМАНГИОМИОЛИПОМАНГИОМИОЛИПОМА

Ангиомиолипома — опухоль, чаще других встре�
чающаяся у взрослых. В большинстве случаев ан�
гиомиолипомы развиваются бессимптомно и
часто обнаруживаются лишь на аутопсии. Если
в опухоли развивается кровоизлияние, то могут
появиться боли.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически опухоль имеет вид узла жёл�
того цвета и внешне напоминает почечно�кле�
точный рак. Ангиомиолипома всегда хорошо ин�
капсулирована и не имеет участков некроза,
обнаруживаемых в почечно�клеточным раке.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: представлена сочетанием
жировой ткани, ГМК и толстостенных кровенос�
ных сосудов.

ЗЗЗЗЗЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ МЕЗЕНХИМАЛЬНЫЕМЕЗЕНХИМАЛЬНЫЕМЕЗЕНХИМАЛЬНЫЕМЕЗЕНХИМАЛЬНЫЕМЕЗЕНХИМАЛЬНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Саркомы почек — редкие опухоли, на их долю
приходится не более 2–3% злокачественных опу�
холей почек. Более половины сарком почек —
лейомиосаркомы, ничем не отличающиеся от
аналогичных опухолей других локализаций.

ÀÍÎÌÀËÈÈ ÐÀÇÂÈÒÈß
ÏÎ×ÊÈ

Около 10% людей имеют врождённые пороки
развития органов мочевыделительной системы.
Значительная часть из них приходится на кисты
(см. ниже «Кистозные болезни почек»).

ÏÎÐÎÊÈ ÐÀÇÂÈÒÈß

•  АгенезияАгенезияАгенезияАгенезияАгенезия почекпочекпочекпочекпочек (МКБ: Q60.0 Агенезия почки
односторонняя, Q60.1 Агенезия почки двух�
сторонняя, Q60.2 Агенезия почки неуточнён�
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ная) — врождённая аномалия развития, при ко�
торой отсутствует зачаток почки.

ПолнаяПолнаяПолнаяПолнаяПолная двухсторонняядвухсторонняядвухсторонняядвухсторонняядвухсторонняя агенезияагенезияагенезияагенезияагенезия почек — несовмести�
мый с жизнью порок, обычно обнаруживаемый у мер�
творождённых детей, матери которых имели умень�
шенное количество амниотических вод.
Двухсторонняя агенезия почек часто сочетается с дру�
гими пороками развития [дефекты конечностей, ги�
поплазия лёгких, болезнь Хиршcпрунга (OMIM
235740: также полидактилия и врождённая глухота)].

ОдносторонняяОдносторонняяОдносторонняяОдносторонняяОдносторонняя агенезияагенезияагенезияагенезияагенезия почкипочкипочкипочкипочки совместима с нормаль�
ной жизнедеятельностью организма. Противополож�
ная почка при этом увеличена в размерах в результате
компенсаторной гипертрофии. В некоторых случаях в
сохранённой почке развивается прогрессивный гло�
мерулосклероз.

•  ГГГГГипоплазияипоплазияипоплазияипоплазияипоплазия почекпочекпочекпочекпочек (МКБ: Q60.3 Гипоплазия поч�
ки односторонняя, Q60.4 Гипоплазия почки двух�
сторонняя, Q60.5 Гипоплазия почки неуточнён�
ная) — врождённое недоразвитие, может быть
двухсторонней, приводящей к почечной недоста�
точности в детском возрасте, но чаще бывает од�
носторонней. Обе формы гипоплазии осложня�
ют пиелонефрит, калькулёз, артериальная
гипертензия.

НормонефротическаяНормонефротическаяНормонефротическаяНормонефротическаяНормонефротическая гипоплазиягипоплазиягипоплазиягипоплазиягипоплазия (простая) — дефи�
цит массы почек при сохранённом гистологическом
строении и уменьшении числа чашечек.

ОлигомеганефротическаяОлигомеганефротическаяОлигомеганефротическаяОлигомеганефротическаяОлигомеганефротическая гипоплазиягипоплазиягипоплазиягипоплазиягипоплазия — редкий по�
рок, при котором уменьшение массы органа сочетает�
ся с уменьшением числа долек и клубочков, а также с
увеличением размеров клубочков.

•  ЭктопияЭктопияЭктопияЭктопияЭктопия почекпочекпочекпочекпочек (МКБ: Q63.2 Эктопическая поч�
ка) — аномалия расположения почки, связанная
с нарушением миграции фетальной почки из таза
в поясничную область. Чаще эктопичная почка
располагается в области таза. Выделяются про�
стая и перекрёстная эктопия (в зависимости от
стороны впадения мочеточника в мочевой пу�
зырь). Аномалию осложняют нарушение прохо�
димости мочеточника с развитием гидронефроза
и инфекции мочевых путей.

•  ПодковообразнаяПодковообразнаяПодковообразнаяПодковообразнаяПодковообразная почкапочкапочкапочкапочка (седловидная почка;
МКБ: Q63.1 Слившаяся, дольчатая и подковооб�
разная почка) образуется в результате слияния вер�
хних (в 10% случаев) или нижних (в 90% случаев)
полюсов обеих почек.

•  УУУУУдвоениедвоениедвоениедвоениедвоение лоханоклоханоклоханоклоханоклоханок иииии мочеточниковмочеточниковмочеточниковмочеточниковмочеточников (МКБ: Q62.5
Удвоение мочеточника) в отсутствии стенозов ни�
чем себя не проявляет и обнаруживается случай�
но. Значительно чаще сочетается со стенозом и
приводит к нарушению оттока мочи, который
вызывает образование камней, гидронефроз, гид�
роуронефроз и пиелонефрит. Без хирургического
лечения развивается почечная недостаточность.

•  АгенезияАгенезияАгенезияАгенезияАгенезия, атрезияатрезияатрезияатрезияатрезия мочеточниковмочеточниковмочеточниковмочеточниковмочеточников иииии мочевогомочевогомочевогомочевогомочевого
пузыряпузыряпузыряпузыряпузыря (МКБ: Q62.4 Агенезия мочеточника,
Q64.5 Врождённое отсутствие мочевого пузы�
ря и мочеиспускательного канала) приводят к
смерти вскоре после рождения (при двухсто�
роннем процессе) от уремии.

•  СтенозСтенозСтенозСтенозСтеноз мочеточниковмочеточниковмочеточниковмочеточниковмочеточников, эктопияэктопияэктопияэктопияэктопия ихихихихих устьевустьевустьевустьевустьев
(МКБ: Q62.6 Неправильное расположение мо�
четочника, Q62.8 Другие врождённые анома�
лии мочеточника) сопровождаются деформа�
цией и расширением выше места сужения с
развитием гидронефроза и атрофии вещества
почки, гидроуронефроза и пиелонефрита; при
двухстороннем процессе в последующем раз�
вивается почечная недостаточность.

•  МегалоуретерМегалоуретерМегалоуретерМегалоуретерМегалоуретер (МКБ: Q64.8 Другие уточнённые
врождённые аномалии мочевыделительной си�
стемы) — резкое расширение мочеточника (од�
ностороннее или двухстороннее) вследствие
гипоплазии мышечной ткани или нервного
аппарата, также осложняется нарушением от�
тока мочи.

•  ЭкстрофияЭкстрофияЭкстрофияЭкстрофияЭкстрофия мочевогомочевогомочевогомочевогомочевого пузыряпузыряпузыряпузыряпузыря (МКБ: Q64.1 Эк�
строфия мочевого пузыря) возникает при ап�
лазии передней стенки, брюшины и кожи лоб�
ка. При своевременном хирургическом
лечении прогноз благоприятный.

•  АтрезияАтрезияАтрезияАтрезияАтрезия иииии стенозстенозстенозстенозстеноз уретрыуретрыуретрыуретрыуретры (МКБ: Q64.3 Другие
виды атрезии и стеноза уретры и шейки моче�
вого пузыря) чаще встречается у девочек, по�
рок совместим с жизнью только при своевре�
менном хирургическом лечении.

•  ГГГГГипоспадияипоспадияипоспадияипоспадияипоспадия иииии эписпадияэписпадияэписпадияэписпадияэписпадия (МКБ: Q64.0 Эпис�
падия, Q64.7 Другие врождённые аномалии мо�
чевого пузыря и мочеиспускательного канала)
— дефекты нижней и верхней стенки уретры у
мальчиков с деформацией полового члена.

ÊÈÑÒÎÇÍÛÅ ÁÎËÅÇÍÈ ÏÎ×ÅÊ

Кистозные болезни почек (МКБ: Q61 Кистоз�
ная болезнь почек) — группа наследуемых, врож�
дённых или приобретённых заболеваний, харак�
теризующихся образованием и ростом
единичных или множественных кист размерами
от 1 см до 10 см и более, что может привести к
сдавлению и деструкции почечной паренхимы с
последующими клиническими проявлениями.

ЭтиологическаяЭтиологическаяЭтиологическаяЭтиологическаяЭтиологическая классификацияклассификацияклассификацияклассификацияклассификация

•  Кисты при почечных дисплазиях [например, полики�
стозы, сегментарные кистозные дисплазии, нефро�
но�фтиз, врождённый микрокистоз почек финского
типа (OMIM *256300, ρ)].
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•  Кисты при генерализованных или первично поража�
ющих другие органы наследуемых расстройствах (на�
пример, синдромы Барде–Бидла, Целлвегера, Жёна,
туберозный склероз, болезнь Линдау).

•  Кисты при воспалительных, неопластических, об�
структивных заболеваниях.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

ПоликистознаяПоликистознаяПоликистознаяПоликистознаяПоликистозная болезньболезньболезньболезньболезнь. Традиционно выделя�
ют 2 типа почечных поликистозов: инфантиль�
ный (детского возраста, обычно ρ) и взрослый
(начало в 30–40 лет, ℜ ).

•  Поликистоз почек, взрослый тип I (OMIM #173900,
16p13.31–p13.12, дефект гена полицистина 1 PKD1
[OMIM *601313], ℜ ) — одно из наиболее распрос�
транённых генетических заболеваний (1 случай на
1000 новорождённых).

•  Поликистоз почек, взрослый тип II (OMIM *173910,
4q21–q23, дефекты генов PKD2, PKD4, ℜ ).

•  Поликистозная болезнь почек аутосомно�рецессив�
ная (OMIM *263200, 6p21.1–p12, дефекты генов
PKHD1, ARPKD, ρ) сочетается с множественными
пороками развития (лица, печени, ССС и др.); ла�
бораторно проявляется гигантскими митохондри�
ями в гепатоцитах.

•  Поликистоз почек инфантильный тяжёлый с тубе�
розным склерозом (OMIM #600273, 16p13.3, де�
фект гена PKDTS, ℜ ) относят к микрохромосом�
ным болезням.

•  Микрокистоз почек врождённый финского типа
(OMIM *256300, ρ) встречается в основном в Фин�
ляндии и на севере России.

НефронофтизНефронофтизНефронофтизНефронофтизНефронофтиз семейныйсемейныйсемейныйсемейныйсемейный

•  Тип 1 (ювенильный, OMIM *256100, 2q13, дефекты
генов NPHP1, NPH1, ρ).

•  Тип 2 (детский, OMIM *602088, 9q22–q31, дефек�
ты генов NPHP2, NPH2, ρ) — новый тип детского
нефронофтиза, симптоматика варьирует от врож�
дённого поликистоза до гиперэхогенных почек (по
данным УЗИ).

ДругиеДругиеДругиеДругиеДругие разновидностиразновидностиразновидностиразновидностиразновидности

•  Поликистозная болезнь почек 3 (OMIM 600666,
ℜ ) проявляется у взрослых.

•  Поликистоз почек с катарактой и врождённой сле�
потой (OMIM 263100, ρ).

•  Поликистоз почек с микробрахицефалией, гиперте�
лоризмом и непропорционально короткими конеч�
ностями (OMIM *263210, ρ).

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Различные отклонения (как наследуемые, так и
неясной этиологии) при развитии почки могут
затрагивать весь нефрон, отдельные сегменты
нефрона, собирательные трубочки. Такие дефек�
ты нарушают непрерывность канальцев, приво�

дя к кистозному расширению проксимальных
(расположенных выше места дефекта) и атрофии
дистальных (расположенных ниже места дефек�
та) сегментов. Так развиваются многочисленные
варианты кистозной болезни почек, многие из
которых встречаются относительно редко либо
не имеют клинического значения. Исключение
составляет аутосомно�доминантная форма поли�
кистоза (МКБ: Q61.2 Поликистоз почки, тип
взрослых) — важная причина развития почечной
недостаточности (10% трансплантаций почек
производят именно при этом заболевании).

Кистозная дисплазия почек связана с наруше�
нием дифференцировки метанефроса. В почке
определяются разные по величине и разделён�
ные прослойками соединительной ткани кисты,
покрытые изнутри уплощённым эпителием;
кора и мозговое вещество неразличимы, имеют�
ся также примитивные эмбриональные структу�
ры (клубочки и канальцы), недифференцирован�
ная мезенхима и островки хрящевой и
поперечнополосатой мышечной ткани (гетеро�
логичные ткани). В большинстве случаев данная
патология сочетается с агенезией или атрезией
мочеточников, нарушениями развития мочево�
го пузыря. Кистозная дисплазия бывает одно�
сторонней или двухсторонней. Двухсторонняя
всегда приводит к почечной недостаточности и
смерти. Односторонняя кистозная дисплазия
часто протекает бессимптомно и обнаруживает�
ся случайно, прогноз её (после удаления изме�
нённой почки) благоприятный.

ПППППОЛИКИСТОЛИКИСТОЛИКИСТОЛИКИСТОЛИКИСТОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯ БОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬ ПОПОПОПОПОЧЧЧЧЧЕКЕКЕКЕКЕК ВЗРОСЛВЗРОСЛВЗРОСЛВЗРОСЛВЗРОСЛОООООГГГГГООООО ТИПАТИПАТИПАТИПАТИПА

Поликистозная болезнь почек взрослого типа
(МКБ: Q61.2 Поликистоз почки, тип взрослых)
— наследственное заболевание почек с двухсто�
ронним кистозом части относительно развив�
шейся паренхимы. Представляет причину ХПН
в 8–10% случаев. Патогенез возникновения кист
достаточно сложен. Существуют 3 теории, объяс�
няющие механизм возникновения кист.

•••••  Обструкция канальцев, которая сопровождается по�
вышением давления в них и дилатацией.

•••••  Дефект канальцевой базальной мембраны с её по�
вышенной растяжимостью, что позволяет каналь�
цам расширяться.

•••••  Гиперплазия эпителиальных клеток канальцев, ко�
торая сопровождается формированием новой ба�
зальной мембраны и расширением просветов ка�
нальцев.

Кроме того, возникает несвоевременное и аномальное
соединение секреторного и экскреторного аппарата
(системы мезонефрогенной бластемы и отростков воль�
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фова тела). Несоединённые с собирательными трубоч�
ками мезонефрогенные канальцы в дистальных отде�
лах облитерируются, а их проксимальные отделы пре�
вращаются в ретенционные кисты.

Этот порок часто сочетается с аномалиями других ор�
ганов (трахеопищеводные свищи, менингомиелоцеле).
Треть пациентов с поликистозом почек взрослого типа
имеют кисты печени с выстилкой из эпителия прото�
ков, реже встречаются кисты в поджелудочной желе�
зе. Половина больных имеют также внутричерепные
аневризмы сосудов, а субарахноидальные кровоизлия�
ния являются причиной смерти приблизительно в 10%
случаев.

Поражение почек всегда двухстороннее. Кисты в на�
чале заболевания появляются только в части нефро�
нов, поэтому функция почек долгое время остаётся со�
хранной. Появление кист возможно на любом участке
нефрона, некоторые из кист содержат клубочки.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически долгое время может не проявлять�
ся, первые симптомы появляются в возрасте
35–40 лет, развивается артериальная гипертен�
зия, гематурия, тупые боли в поясничной об�
ласти, быстрая утомляемость, жажда и поли�
урия, небольшая протеинурия, повышение
уровня мочевины в крови.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически почки увеличены в размерах,
масса их может достигать 3–4 кг. Наружный
контур почек нечёткий за счёт множества кист,
диаметр которых достигает 3–5 см (напомина�
ют гроздья винограда или пчелиные соты).
Кисты имеют разный размер (большие диамет�
ром 6–8 см чередуются с мелкими, диаметром
0,5 см). Кисты содержат светло�жёлтую про�
зрачную жидкость, красно�коричневую мутную
жидкость, коллоидную массу или имеют гемор�
рагическое содержимое. Лоханка и чашечки
могут быть удлинены, деформированы.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Стенка кист состоит из тонкого
слоя соединительной ткани. Эпителиальная
выстилка в кистах построена из кубических или
призматических клеток. Участки нормальной
почечной ткани определяются между кистами
и по мере увеличения числа кист и их разме�
ров подвергаются сдавлению, атрофии и скле�
розу.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения — пиелонефрит, нагноение кисты,
редко — рак.

ИсходИсходИсходИсходИсход неблагоприятный, через несколько лет
развиваются почечная недостаточность и уре�
мия.

ПППППОЛИКИСТОЛИКИСТОЛИКИСТОЛИКИСТОЛИКИСТОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯ БОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬ ПОПОПОПОПОЧЧЧЧЧЕКЕКЕКЕКЕК ДЕТДЕТДЕТДЕТДЕТСКОСКОСКОСКОСКОГГГГГООООО ТИПАТИПАТИПАТИПАТИПА

Поликистозная болезнь почек детского типа
(МКБ: Q61.1 Поликистоз почки, детский тип)
по сравнению с поликистозом взрослых — ред�

кая патология. Заболевание характерно для дет�
ского возраста, однако единичные случаи встре�
чаются и у взрослых. Тип наследования этого
порока — аутосомный рецессивный. Часто соче�
тается с врождённым фиброзом печени. Пора�
жение всегда двухстороннее.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически почки сильно увеличены в
размерах (затрудняют рождение ребёнка). На�
ружная поверхность почек остаётся гладкой.
Веретеновидные кисты и расширение собира�
тельных трубочек в корковом веществе и пира�
мидах почек создают макроскопически карти�
ну радиальной исчерченности. Чашечки и
лоханки не изменены (как и при поликистозе
почек взрослого типа).

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: эпителиальная выстилка в
кистах из клеток кубической формы, межуточ�
ный фиброз, канальцевая атрофия (больше вы�
раженные у детей старшего возраста).

ИсходИсходИсходИсходИсход неблагоприятный. Большинство детей с
тяжёлым поликистозом умирают в перинаталь�
ном периоде.

МММММЕДУЛЛЯРНАЯЕДУЛЛЯРНАЯЕДУЛЛЯРНАЯЕДУЛЛЯРНАЯЕДУЛЛЯРНАЯ ГУБГУБГУБГУБГУБЧЧЧЧЧАААААТТТТТАЯАЯАЯАЯАЯ ПОПОПОПОПОЧЧЧЧЧКАКАКАКАКА

Медуллярная губчатая почка (МКБ: Q61.5 Ме�
дуллярный кистоз почки) характеризуется по�
явлением мелких кист на уровне собирательных
трубочек в одной или многих пирамидах. Стро�
го говоря, термин «медуллярная губчатая поч�
ка» не относится к кистозной патологии; это
скорее расширение почечных собирательных
трубочек. Частота — 1 случай на 200 урограмм.
Прогноз благоприятный; у многих больных не
отмечают ухудшения функций почек. Часто вы�
являют гиперкальциурию, а также небольшие от�
клонения в концентрационной способности и
способности закислять мочу. В 50% случаев об�
наруживают нефрокальциноз различной степе�
ни выраженности. Размер кист обычно не пре�
вышает 5 мм, почка имеет вид крупнопористой
губки. Убедительных данных в пользу наследо�
вания данной патологии не получено, но описа�
ны случаи, когда губчатая почка обнаруживает�
ся у нескольких членов одной семьи. В 75%
случаев имеет место двухстороннее поражение
почек. Кисты выстланы кубическим или призма�
тическим эпителием и всегда сообщаются с со�
бирательными трубочками пирамид. В корковом
веществе почек кисты не определяются.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: у молодых людей течёт бессимп�
томно. Первые признаки заболевания прояв�
ляются между 30 и 60 годами: боли в боку, ди�
зурия, гематурия или «песок» в моче.
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ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: возможно развитие пиелонефри�
та и мочекаменной болезни.

НННННЕФРОНОФТИЗЕФРОНОФТИЗЕФРОНОФТИЗЕФРОНОФТИЗЕФРОНОФТИЗ

Нефронофтиз (МКБ: Q61.5 Медуллярный кис�
тоз почки) — медуллярная кистозная болезнь.
Это группа заболеваний, основной признак ко�
торых — медуллярные кисты, в последующем —
склероз почек и почечная недостаточность. В
85% случаев заболевание носит наследственный
характер (ρ, ℜ ). В основном болеют дети и лица
молодого возраста (1–2�е десятилетия жизни).
Нефронофтиз — причина 10–20% случаев почеч�
ной недостаточности в детском возрасте.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически заболевание проявляется канальце�
выми нарушениями — снижением концентри�
рующей способности и полиурией. Как след�
ствие развиваются полидипсия и энурез.
Возможна гематурия. Позднее развивается тя�
жёлая почечная недостаточность (в течение 5
лет после появления первых симптомов).

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически почки при медуллярной кис�
тозной болезни (в отличие от поликистоза) не�
больших размеров. На разрезе определяются
множественные кисты (не более 1 см в диамет�
ре), расположенные преимущественно на гра�
нице коркового вещества и пирамид (возника�
ют в дистальном отделе нефрона).

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. В начале развития атрофичные
канальцы с заметно утолщённой базальной
мембраной; непропорциональность между ка�
нальцевыми и клубочковыми изменениями с
превалированием первых. В более позднем пе�
риоде появляются кисты, нарастают канальце�
вая атрофия и склероз, развивается вторичный
гломерулосклероз, наблюдается воспалитель�
ная инфильтрация почечной ткани.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß
ÌÎ×ÅÒÎ×ÍÈÊÎÂ

Среди патологических процессов в мочеточни�
ках наиболее часто встречаются: обструкция,
воспаление, опухоли.

ÎÁÑÒÐÓÊÖÈß ÌÎ×ÅÒÎ×ÍÈÊÎÂ

Обструкция мочеточников (МКБ: N13 Обструк�
тивная уропатия и рефлюкс�уропатия) — препят�
ствие для оттока мочи в мочеточнике. Приводит
к развитию гидронефроза, гидроуронефроза и
нарушениям функции почки. Односторонняя
обструкция мочеточника часто остаётся клини�
чески незамеченной, приводит к атрофии почеч�

ной паренхимы, нарушению её функционирова�
ния. Вторая почка компенсаторно гипертрофи�
руется и восполняет утраченную функцию. Ост�
рая двухсторонняя обструкция — чрезвычайно
редкая ситуация, требующая проведения адек�
ватной терапии и часто хирургического вмеша�
тельства.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

Причины, вызывающие обструкцию мочеточни�
ка, могут быть как внутри мочеточника, так и вне
его.

Внутренние причины обструкции мочеточника — кам�
ни, сгустки крови, фиброэпителиальные полипы, вос�
палительные стриктуры, амилоидоз, опухоли стенки
мочеточника.

Внешние причины — добавочные сосуды к нижнему
полюсу почки, которые пересекают мочеточник и
сдавливают его, эндометриоз, опухолевый рост в при�
лежащих лимфоузлах, а также давление, оказывае�
мое беременной маткой. Обструкция может быть ре�
зультатом заболеваний мочевого пузыря, простаты,
уретры (рак мочевого пузыря, нейрогенный мочевой
пузырь, гиперплазия простаты).

ИдиопатическийИдиопатическийИдиопатическийИдиопатическийИдиопатический забрюшинныйзабрюшинныйзабрюшинныйзабрюшинныйзабрюшинный фиброзфиброзфиброзфиброзфиброз — ред�
кая причина обструкции. Эта патология харак�
теризуется развитием плотной фиброзной тка�
ни в забрюшинном пространстве и
незначительной, неспецифической, хроничес�
кой воспалительной инфильтрацией. Как следу�
ет из названия, этиология заболевания неизвес�
тна, хотя некоторые исследователи связывают
развитие забрюшинного фиброза с действием
ЛС (например, β�адреноблокаторы) или с ауто�
иммунными нарушениями. Забрюшинный фиб�
роз часто сопровождается струмой Риделя, скле�
розирующим холангитом, медиастинальным
фиброзом.

ÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÅ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß

ПиелитПиелитПиелитПиелитПиелит иииии уретеритуретеритуретеритуретеритуретерит — воспалительные заболева�
ния лоханки и мочеточника, которые часто раз�
виваются как осложнения частичной обструкции
мочевых путей или почечных камней. Часто со�
четаются с пиелонефритом, циститом, особен�
но при камнях, заполняющих почечную лохан�
ку. Поэтому клиницисты называют их одним
термином — инфекция мочевыводящих путей.
Могут протекать остро, но гораздо чаще наблю�
дается хроническое течение.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенез.патогенез.патогенез.патогенез.патогенез. Основным этиологичес�
ким фактором является грамотрицательная мик�
рофлора. Путь проникновения инфекции — вос�
ходящий (урогенный) или нисходящий
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(гематогенный). Предрасполагают: наличие кам�
ней, снижение резистентности (охлаждение,
облучение, иммунодефициты), рефлюкс, моче�
вой стаз.

ПАПАПАПАПАТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: могут обнаруживаться мно�
жественные изъязвления слизистой оболочки.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: определяются мононуклеар�
ная воспалительная инфильтрация разной сте�
пени выраженности в собственной пластинке
слизистой оболочки на поражённом месте, а так�
же склероз и атрофия слизистой. Хроническое
воспаление в лоханках и мочеточниках часто со�
четается с изменениями уротелия (почки и гнёз�
да Брунна, кистозный и железистый пиелит и
уретерит).

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложнения.осложнения.осложнения.осложнения.осложнения. Для острых процессов
прогноз благоприятный, при хроническом вос�
палении могут развиваться метаплазия и гипер�
плазия, которые относят к предраковым состоя�
ниям.

ÔÈÁÐÎÝÏÈÒÅËÈÀËÜÍÛÅ ÏÎËÈÏÛ

Фиброэпителиальные полипы — редко встреча�
ющиеся образования слизистой оболочки моче�
точников, которые могут приводить к их об�
струкции. Подобные изменения могут быть
обнаружены на любом уровне мочевыделитель�
ного тракта, но по частоте встречаемости фиб�
роэпителиальных полипов мочеточники стоят
на первом месте, далее следуют уретра, лоханки,
мочевой пузырь. У мужчин преобладающая ло�
кализация — мочеточники, пузырь и уретра. У
женщин — почечные лоханки. Чаще поражают�
ся левые мочеточник и лоханка. Основная часть
пациентов (80%) моложе 10 лет.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Этиология и патогенез
точно не установлены. Их рассматривают как
врождённую патологию, воспаление, гамартомы
или опухоли. Чаще их развитие связывают с хро�
ническим воспалением (аналог полипозного ци�
стита с фиброзом стромы). Гистогенез фиброэ�
пителиальных полипов мало изучен. Наличие в
некоторых полипах ГМК говорит в пользу гамар�
томы больше, чем в пользу истинной опухоли.

КККККлиническаялиническаялиническаялиническаялиническая картинакартинакартинакартинакартина. Экзофитный рост фибро�
эпителиальных полипов сопровождается разви�
тием разной степени выраженности обструкции
мочеточника (в соответствии с размерами поли�
па). Пациенты жалуются на боли в боку, которые
могут сопровождаться гематурией.

ПАПАПАПАПАТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически полип имеет вид узла с глад�
кой или неровной поверхностью, разных разме�
ров (от нескольких миллиметров до нескольких
сантиметров).

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Переходный эпителий полипа
может быть нормальным или гиперплазирован�
ным. Строма содержит коллагеновые волокна,
различное количество мелких кровеносных со�
судов, иногда — ГМК. Можно наблюдать кле�
точную воспалительную инфильтрацию, очаго�
вый гиалиноз и кальциноз.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Прогноз благоприятный,
малигнизация наблюдается редко.

ÎÏÓÕÎËÈ ËOXÀÍÎÊ È ÌÎ×ÅÒÎ×ÍÈÊÎÂ

Опухоли лоханки и мочеточников (МКБ: C66
Злокачественное новообразование мочеточника,
D30.2 Доброкачественные новообразования мо�
четочника) встречаются редко и в 90% это пере�
ходноклеточные раки. Мезенхимальные опухо�
ли лоханок и мочеточников возникают крайне
редко. Из доброкачественных опухолей лоханок
чаще встречается переходноклеточная папилло�
ма (может быть солитарной или множествен�
ной), которая характеризуется экзофитным рос�
том, часто изъязвляется, вызывая гематурию, но
не прорастает стенку лоханки.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенез.патогенез.патогенез.патогенез.патогенез. Этиологические факто�
ры, с которыми связано развитие эпителиальных
опухолей в лоханках и мочеточниках, подобны
наблюдаемым при раке мочевого пузыря: про�
мышленные канцерогены, используемые в рези�
новом, лакокрасочном, бумажном и химическом
производстве; почечные камни и хроническая
инфекция, ЛС (циклофосфамид, фенацетин),
курение табака, предопухолевые процессы, лей�
коплакия (часто приводит к возникновению
плоскоклеточного рака), метаплазия переходно�
го эпителия в железистый (вызывает развитие
аденокарциномы).

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картина.картина.картина.картина.картина. Наиболее часто опухоли
развиваются у пациентов в возрасте 60–70 лет.
Заболевание проявляется болями в боку и гема�
турией. Растущая опухоль вызывает обструкцию
мочеточника и требует радикальной нефрэкто�
мии. Иссечение мочеточника целиком необхо�
димо, поскольку высока частота одновременно�
го или последовательного образования
нескольких опухолевых узлов в нём.
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ПАТОМОРФОЛОГИЯ

Различают следующие разновидности рака ло�
ханки и мочеточника: переходноклеточный,
плоскоклеточный, железистый (аденокарцино�
ма). Чаще других встречается переходноклеточ�переходноклеточ�переходноклеточ�переходноклеточ�переходноклеточ�
ныйныйныйныйный ракракракракрак, который бывает неинвазивным или
поверхностно инвазивным. Напротив, редко раз�
виваются инвазивные плоскоклеточные раки и
аденокарциномы. Выживаемость больных при
этих формах низка.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически опухоль имеет вид узла или
бляшки мягкой консистенции с неровной, со�
сочковой поверхностью, с участками некрозов
и изъязвлений.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль состоит из светлых по�
лигональных клеток, образующих поля, разде�
лённые небольшим количеством стромы.

Опухоль прорастает стенку лоханки, окружаю�
щую клетчатку, и распространяется в мочеточ�
ник и мочевой пузырь (имплантационное мета�
стазирование).  Лимфогенные метастазы
обнаруживают в околоаортальных лимфатичес�
ких узлах, гематогенные — в печени, лёгких, моз�
ге и противоположной почке.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Прогноз вариабельный,
зависит от стадии развития опухоли, наличия ме�
тастазов и времени установления диагноза.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÌÎ×ÅÂÎÃÎ
ÏÓÇÛÐß

К основным патологическим процессам, разви�
вающимся в мочевом пузыре, относятся воспа�
ление и опухоли.

ÖÈÑÒÈÒ

Цистит — воспаление мочевого пузыря. Это
наиболее часто встречающееся заболевание
органа. Различают острый и хронический цис�
тит.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТ

Острый цистит (МКБ: N30.0 Острый цистит)
— остро протекающее воспаление мочевого пу�
зыря.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология

В большинстве случаев цистит обусловлен ин�
фекцией мочевого пузыря. Развивается вслед�
ствие заражения нижнего отдела мочевыводя�

щего тракта во время инструментального вме�
шательства или полового контакта. Возбудите�
ли инфекции:

•  Обычные возбудители инфекции мочевой системы,
кишечная палочка, протей, клебсиеллы, энтеробак�
терии, псевдомонады, Serratia, энтерококки, канди�
ды, Neisseria gonorrhoeae, Trichomonas vaginalis.

•  Реже встречающиеся возбудители: стафилококки,
микобактерия туберкулёза.

•  Редкие возбудители: Nocardia, актиномицеты, бру�
целлы, аденовирус и грибы Torulopsis, шистосомы.

ПутиПутиПутиПутиПути заражениязаражениязаражениязаражениязаражения

Заражение через уретру чаще встречается у женщин,
особенно при наличии периуретральных влагалищ�
ных колоний вирулентных бактерий. Инфекция мо�
жет передаваться половым путём. Восходящий путь
передачи инфекции может наблюдаться при ваги�
ните и опрелости. Травмы могут предрасполагать к
суперинфекции периуретральной слизистой оболоч�
ки. Хирургическое вмешательство (например, цис�
тоскопия) может обусловить инфицирование мочи в
мочевом пузыре.

Гематогенное распространение встречается редко, на�
блюдается при бактериальном сепсисе.

ФакторыФакторыФакторыФакторыФакторы рискарискарискарискариска

Решающий предрасполагающий фактор — об�
струкция, вызывающая стаз мочи и подавляю�
щая защитные механизмы организма (вслед�
ствие уменьшения кровотока снижение
миграции лейкоцитов и концентрации AT).

•  Возраст и пол пациента (у молодых лиц риск разви�
тия цистита выше у женщин, так как у них более
короткая уретра; в пожилом возрасте — у мужчин в
связи с нарушениями оттока мочи, вызванными ги�
перплазией простаты).

•  Инструментальные методы (в частности, использо�
вание мочевых дренажных катетеров) нередко свя�
заны с развитием значительной бактериурии.

•  Беременность сочетается с изменением функции глад�
кой мускулатуры и более частым развитием асимп�
томатической бактериурии, которая чаще прогрес�
сирует в цистит, чем у небеременных.

•  СД сочетается с высокой частотой развития инфек�
ций, что обусловлено неврогенной дисфункцией мо�
чевого пузыря и иммунными нарушениями при СД.

•  Иммунодефицит врождённого или приобретённого
генеза увеличивает риск инфицирования мочи.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картина.картина.картина.картина.картина. Практически все паци�
енты с острым и хроническим циститом жалу�
ются на учащённое, болезненное мочеиспуска�
ние (дизурия), дискомфорт внизу живота и в
области таза. Исследование мочи: обычно об�
наруживают клетки воспаления и культуры мик�
роорганизмов, вызвавших воспаление.
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ПАПАПАПАПАТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

Острый цистит характеризуется катаральным
воспалением.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически слизистая отёчна, гипереми�
рована, покрыта слизью. В просвете — мутная
моча.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. В слизистой оболочке наблюда�
ются отёк стромы, гиперемия сосудов и нейт�
рофильная инфильтрация различной интен�
сивности. Газообразующие бактерии обычно
обнаруживаются у больных СД, такие циститы
протекают с образованием характерных интер�
стициальных пузырей в собственной пластин�
ке слизистой оболочки мочевого пузыря (эм�
физематозный цистит).

Хронический цистит характеризуется неболь�
шой воспалительной реакцией, в воспалитель�
ном инфильтрате определяются прежде всего
лимфоциты, обнаруживается фиброз собствен�
ной пластинки слизистой оболочки.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложнения.осложнения.осложнения.осложнения.осложнения. Прогноз благоприятный.
При своевременном лечении наступают полное
выздоровление и восстановление слизистой обо�
лочки. Может быть переход в хроническую фор�
му. Как осложнение развиваются уретрит, пие�
лонефрит.

ПППППОЛИПОИДНЫЙОЛИПОИДНЫЙОЛИПОИДНЫЙОЛИПОИДНЫЙОЛИПОИДНЫЙ ЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТ

Полипоидный цистит (МКБ: N30.8 Другие ци�
ститы) — воспалительный процесс, характери�
зующийся образованием выступающих сосочко�
вых структур на слизистой оболочке пузыря.
Когда эти образования слизистой имеют широ�
кое основание, заболевание описывается как
буллёзный цистит. Эти полипоидные изменения
слизистой отражают тяжёлый подслизистый
отёк, который в большинстве случаев связан с
катетеризацией. Эти изменения обычно быстро
исчезают после удаления катетера, но могут дли�
тельно сохраняться. При цистоскопическом ис�
следовании полипоидный цистит может быть
ошибочно расценен как папиллярный переход�
ноклеточный рак мочевого пузыря.

ЭЭЭЭЭОЗИНОФИЛЬНЫЙОЗИНОФИЛЬНЫЙОЗИНОФИЛЬНЫЙОЗИНОФИЛЬНЫЙОЗИНОФИЛЬНЫЙ ЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТ

Эозинофильный цистит (МКБ: N30.8 Другие
циститы) — редкое воспалительное заболевание
мочевого пузыря, обычно встречающееся в сред�
нем возрасте, но может наблюдаться во всех воз�
растных группах.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Большое значение при�
даётся аллергическим реакциям и наследствен�
ной предрасположенности. У многих пациентов
это заболевание является проявлением аллерги�
ческого диатеза, который сопровождается пора�
жением лёгких или ЖКТ и эозинофилией. У по�
жилых мужчин эозинофильный цистит часто
связан с повреждениями пузыря (лечение рака
пузыря или трансуретральная резекция проста�
ты).

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: проявления подобны таковым при
других формах цистита, часта дизурия, редка ге�
матурия.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. При микроскопичес�
ком исследовании обнаруживаются разной сте�
пени выраженности эозинофильная инфильтра�
ция стенки пузыря, фиброз, а также некрозы
мышечных волокон.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫЙИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫЙИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫЙИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫЙИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫЙ ЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТ

Хронический интерстициальный цистит [гунне�
ровская язва, МКБ: N30.1 Интерстициальный
цистит (хронический)] — заболевание неизвес�
тной этиологии, типично поражающее женщин
среднего возраста. Характеризуется воспалитель�
ной трансмуральной инфильтрацией, иногда
связанной с изъязвлениями слизистой (гунне�
ровские язвы). Заболевание длительно персис�
тирует и нечувствительно к любым методам те�
рапии.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: наиболее общие симптомы хрони�
ческого интерстициального нефрита — постоян�
ные боли над лобком, частые и сильные позывы
к мочеиспусканию с гематурией или без неё.
Бактериурии обычно нет.

ПАПАПАПАПАТТТТТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИЧЕСКАЯГИЧЕСКАЯГИЧЕСКАЯГИЧЕСКАЯГИЧЕСКАЯ АНААНААНААНААНАТТТТТОООООМИЯМИЯМИЯМИЯМИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: обнаруживаются отёк слизи�
стой, очаговые петехии, линейные кровоизлия�
ния, наиболее часто в области купола и задней
стенки.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Характерны мононуклеарная ин�
фильтрация всех слоёв пузыря, атрофия слизис�
той и фиброз мышечной оболочки мочевого пу�
зыря, появление язв указывает на обострение
воспалительной реакции.

МММММАЛАКОПЛАКИЯАЛАКОПЛАКИЯАЛАКОПЛАКИЯАЛАКОПЛАКИЯАЛАКОПЛАКИЯ

Малакоплакия (греч. malakos — мягкий, plakion
— плитка, пластинка; МКБ: N30.8 Другие цис�
титы) — редкое воспалительное заболевание не�



Áîëåçíè ïî÷åê, ìî÷åòî÷íèêîâ, ìî÷åâîãî ïóçûðÿ ✧ 427427427427427

известной этиологии, впервые описанное в мо�
чевом пузыре. В дальнейшем заболевание было
замечено в других участках мочевого тракта и вне
его. Малакоплакия встречается во всех возраст�
ных группах, но пик заболеваемости приходит�
ся на 50–70 лет. Замечено преобладание заболе�
вания у женщин вне зависимости от
локализации.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Малакоплакия часто
связана с инфекцией мочевыводящих путей,
вызванной кишечной палочкой, хотя прямого
причинно�следственного отношения с инфек�
цией не обнаружено. Клинический фон для раз�
вития малакоплакии — иммуносупрессия, хро�
нические инфекции или рак.

ПАПАПАПАПАТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: Малакоплакия характеризу�
ется появлением мягких, жёлтых бляшек до 4 см
в диаметре на поверхности слизистой оболочки
мочевого пузыря.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Хроническое воспаление с кле�
точной инфильтрацией, в инфильтрате преобла�
дают макрофаги с обильной эозинофильной ци�
топлазмой, содержащей PAS�позитивные
гранулы (клетки фон Ханземанна). В некоторых
из этих макрофагов обнаруживают слоистые, ба�
зофильные калькосфериты (тельца Михаэлиса–
Гутманна). Ультраструктурно гранулы в клетках
Ханземанна представляют собой лизосомы, со�
держащие фрагменты бактерий, что позволяет
думать о приобретённом дефекте лизосом. Тель�
ца Михаэлиса–Гутманна являются результатом
отложения солей кальция в этих увеличенных
лизосомах.

РРРРРАДИАЦИОННЫЙАДИАЦИОННЫЙАДИАЦИОННЫЙАДИАЦИОННЫЙАДИАЦИОННЫЙ ЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТ

Радиационный цистит (МКБ: N30.4 Лучевой
цистит) осложняет лечение злокачественных но�
вообразований тазовых органов. Характеризует�
ся изменениями сосудов, типичными для ради�
ационных повреждений (пролиферация
эндотелия, субэндотелиальные скопления мак�
рофагов), и появлением атипичных фиброблас�
тов в строме пузыря.

ЦЦЦЦЦИКЛИКЛИКЛИКЛИКЛОФОСФОФОСФОФОСФОФОСФОФОСФАМИДАМИДАМИДАМИДАМИД�����ИНДУЦИРОВАННЫЙИНДУЦИРОВАННЫЙИНДУЦИРОВАННЫЙИНДУЦИРОВАННЫЙИНДУЦИРОВАННЫЙ ЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТЦИСТИТ

Циклофосфамид�индуцированный цистит — ге�
моррагические изменения в слизистой, часто
сопровождающиеся кровоизлияниями в просвет
пузыря. Заболевание может сопровождаться кле�
точной атипией уротелия, повышается риск рака
мочевого пузыря.

ÄÎÁÐÎÊÀ×ÅÑÒÂÅÍÍÛÅ
ÏÐÎËÈÔÅÐÀÒÈÂÍÛÅ È
ÌÅÒÀÏËÀÑÒÈ×ÅÑÊÈÅ ÈÇÌÅÍÅÍÈß

Доброкачественные пролиферативные и мета�
пластические изменения уротелия (МКБ: N32.8
Другие уточнённые поражения мочевого пузы�
ря) встречаются на всём протяжении мочевого
тракта, от почечных лоханок до уретры. В каж�
дом случае имеет место или гиперплазия, или
сочетание гиперплазии с метаплазией, которые
рассматриваются как предопухолевые измене�
ния.

Гиперпластические процессы в слизистой оболочке
включают простую гиперплазию, инвагинации и гнёз�
да Брунна и кистозные изменения (последние иден�
тифицируют в зависимости от места локализации как
кистозный пиелит, кистозный уретерит или кистоз�
ный цистит).

Изменения уротелия, представляющие собой сочета�
ние гиперплазии и метаплазии, включают железис�
тые изменения (железистые пиелит, уретерит и цис�
тит), слизистую (или кишечную) метаплазию,
нефрогенную метаплазию и плоскоклеточную мета�
плазию.

Развитие перечисленных патологических про�
цессов может быть связано с хроническим вос�
палением на почве инфекции мочевыводящих
путей, с наличием камней, нейрогенного моче�
вого пузыря или нарушения трофики.

ПППППРОЛИФЕРАТИВНЫЕРОЛИФЕРАТИВНЫЕРОЛИФЕРАТИВНЫЕРОЛИФЕРАТИВНЫЕРОЛИФЕРАТИВНЫЕ ИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯ

ГГГГГиперплазияиперплазияиперплазияиперплазияиперплазия простаяпростаяпростаяпростаяпростая — увеличение числа кле�
точных слоёв в переходном эпителии. Эти изме�
нения имеют плоскую конфигурацию, без фор�
мирования сосочковых структур и инвагинации
в собственную пластинку слизистой оболочки.

ПочкиПочкиПочкиПочкиПочки Брунна — очаги инвагинации уротелия в
собственную пластинку слизистой.

ГГГГГнёзданёзданёзданёзданёзда Брунна — подобны почкам Брунна, но
эпителиальные клетки отделяются от эпители�
ального пласта слизистой оболочки и обнаружи�
ваются в виде групп внутри собственной плас�
тинки слизистой оболочки.

КистозныеКистозныеКистозныеКистозныеКистозные измененияизмененияизмененияизмененияизменения мочевогомочевогомочевогомочевогомочевого трактатрактатрактатрактатракта (кистоз�
ный пиелит, кистозный уретерит, кистозный
цистит) характеризуются образованием мелких
щелевидных или округлых полостей (в отличие
от сплошных гнёзд Брунна). Кистозный цистит
на самом деле весьма распространён, являясь
единственным изменением слизистой оболочки
мочевого пузыря у 60% взрослых. Размеры по�
лостей вариабельны, как и количество окружаю�
щих их слоёв эпителия. Внутри полостей опре�



428428428428428 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 14

деляется эозинофильный белковоподобный ма�
териал. При кистозном пиелите и кистозном уре�
терите полости могут достигать таких размеров,
что становятся хорошо различимыми при макро�
скопическом исследовании.

МММММЕТЕТЕТЕТЕТАПЛААПЛААПЛААПЛААПЛАСТИСТИСТИСТИСТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯ

ЖелезистыйЖелезистыйЖелезистыйЖелезистыйЖелезистый циститциститциститциститцистит — состояние слизистой обо�
лочки мочевого пузыря, характеризующееся по�
явлением железистых структур с выстилкой из
секретирующих муцин призматических эпители�
альных клеток. Железы либо беспорядочно рас�
положены, либо образуют комплексы внутри соб�
ственной пластинки слизистой оболочки, часто
вблизи от гнёзд Брунна и очагов кистозного цис�
тита. Железистый цистит отличается от кистоз�
ного только по природе выстилающих полости
клеток. При кистозном цистите в слизистой обо�
лочке мочевого пузыря обнаруживаются только
клетки переходного эпителия, при железистом
цистите — призматические клетки, выстилающие
железы, можно увидеть и на поверхности слизис�
той оболочки (железистая метаплазия).

СлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистая (кишечнаякишечнаякишечнаякишечнаякишечная) метаплазияметаплазияметаплазияметаплазияметаплазия. Особенно за�
метная железистая метаплазия в мочевом тракте
описывается как слизистая метаплазия, она наи�
более часто обнаруживается в мочевом пузыре.
При этом состоянии железы выстланы эпители�
ем, который напоминает эпителий толстой киш�
ки (бокаловидные клетки).

ПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточная метаплазияметаплазияметаплазияметаплазияметаплазия. Мочевой тракт
может реагировать на хроническое повреждение
и воспаление развитием плоскоклеточной мета�
плазии, особенно если повреждение связано с
наличием камней. Плоскоклеточная метаплазия
в мочевом тракте, преимущественно ассоцииро�
ванная с инфекцией, встречается значительно
чаще, чем полагали ранее. Её обнаруживают при�
близительно у 50% взрослых женщин и у 10% муж�
чин.

НефрогеннаяНефрогеннаяНефрогеннаяНефрогеннаяНефрогенная метаплазияметаплазияметаплазияметаплазияметаплазия. Наиболее часто встре�
чается в мочевом пузыре, реже в уретре и моче�
точнике. Множество мелких трубчатых структур,
выстланных клетками, напоминающими нефро�
телий, гнёздами располагаются в собственной
пластинке слизистой оболочки и образуют сосоч�
ковые экзофитные узелки. Эти изменения наи�
более часто обнаруживаются в области треуголь�
ника мочевого пузыря. Гистогенез нефрогенной
метаплазии неясен. Ультраструктурное исследо�
вание подтверждает эпителиальную природу кле�
ток, выстилающих трубочки. Нефрогенная мета�
плазия часто связана с хроническим циститом.

ÎÏÓÕÎËÈ ÌÎ×ÅÂÎÃÎ ÏÓÇÛÐß

Опухоли мочевого пузыря (МКБ: C67 Злокаче�
ственное новообразование мочевого пузыря,
D30.3 Доброкачественное новообразование мо�
чевого пузыря) делятся на доброкачественные и
злокачественные, эпителиальные и мезенхималь�
ные.

•••••  МезенхимальныеМезенхимальныеМезенхимальныеМезенхимальныеМезенхимальные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли мочевого пузыря
встречаются редко и обнаруживаются как наход�
ка при аутопсии. К доброкачественным опухо�
лям относятся гемангиомы, лейомиомы, липо�
мы, которые не отличаются от аналогичных
опухолей другой локализации. Саркомы моче�
вого пузыря — крайне редкое явление.

•••••  ЭпителиальныеЭпителиальныеЭпителиальныеЭпителиальныеЭпителиальные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли мочевого пузыря
встречаются наиболее часто, различают добро�
качественные (переходноклеточные папилло�
мы) и злокачественные (переходноклеточный
рак) опухоли.

Эпителиальные опухоли составляют более 98%
всех опухолей мочевого пузыря, подавляющее
большинство из которых — переходноклеточные
раки. Неопластические изменения переходного
эпителия слизистой оболочки мочевого пузыря
делятся на следующие виды.

•  Доброкачественные — доброкачественные папил�
ломатозные изменения.

•  Рак на месте.

•  Инвазивный переходноклеточный рак.

•  Метастазирующий переходноклеточный рак.

Любая эпителиальная опухоль мочевого пузыря
может быть фоном для дальнейшей неопласти�
ческой трансформации в других участках мочево�
го пузыря. Другими словами, опухоли возникают
на фоне нестабильного эпителия. Эпителий мо�
чевого пузыря особенно чувствителен в этом от�
ношении (по сравнению с МЖ или толстой киш�
кой), возможно, из�за постоянного
взаимодействия с потенциально канцерогенны�
ми химическими соединениями мочи. Раннюю
диагностику опухолей мочевого пузыря облегча�
ют видимая на глаз гематурия и возможность ци�
стоскопического исследования.

ДДДДДОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

•••••  ПереходноклеточнаяПереходноклеточнаяПереходноклеточнаяПереходноклеточнаяПереходноклеточная папилломапапилломапапилломапапилломапапиллома мочевогомочевогомочевогомочевогомочевого пу�пу�пу�пу�пу�
зырязырязырязырязыря — доброкачественное образование, кото�
рое часто обнаруживается случайно или после
безболевой гематурии. Папилломы составляют
2–3% эпителиальных опухолей пузыря и встре�
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чаются особенно часто у пожилых мужчин пос�
ле 50 лет.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: в большинстве случаев — одиноч�
ное образование диаметром 2–5 см, имеющее вид
плоского узла или бляшки с неровной поверхнос�
тью.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: сосочковые образования этой
опухоли покрыты переходным эпителием, который
фактически не отличим от нормального уротелия.

•••••  ВозвратнаяВозвратнаяВозвратнаяВозвратнаяВозвратная папилломапапилломапапилломапапилломапапиллома (рецидивирующая)  об�
наруживается в 70% случаев. Во многих случаях
рецидив представлен новой опухолью, развива�
ющейся в другом месте мочевого пузыря. Инва�
зивный рак развивается у 7% пациентов.

•••••  ИнвертированныеИнвертированныеИнвертированныеИнвертированныеИнвертированные папилломыпапилломыпапилломыпапилломыпапилломы — редкие опухо�
ли слизистой оболочки мочевыводящих путей.
Они обычно локализуются в области треуголь�
ника мочевого пузыря. Они наблюдаются так�
же в почечных лоханках, мочеточниках и урет�
ре. Подобные изменения часты у мужчин, пик
приходится на 6–7�ю декады. Приступы гема�
турии — обычное клиническое проявление.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически представлены узловыми изменени�
ями слизистой оболочки.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: покрыты нормальным уротели�
ем, тяжи переходного эпителия спускаются внутрь
собственной пластинки слизистой. Появляются со�
общения о возможности малигнизации, но досто�
верность их часто неизвестна.

ЗЗЗЗЗЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Злокачественные эпителиальные опухоли моче�
вого пузыря представлены различными формами
рака: «рак на месте», папиллярный (сосочковый),
переходноклеточный, плоскоклеточный, желези�
стый (аденокарцинома). Наиболее часто встреча�
ются переходноклеточный и папиллярный раки.
Последний относят к наиболее частым злокаче�
ственным новообразованиям (около 3% всех опу�
холей и 30–50% опухолей мочеполовых органов).
Рак мочевого пузыря у мужчин отмечают в 3–4
раза чаще. Имеются значительные географичес�
кие и расовые различия относительно частоты и
форм рака мочевого пузыря. Наибольшая частота
установлена среди городских жителей (европейс�
кой расы) в Соединенных Штатах Америки и
странах Западной Европы, а низкая — в Японии
и среди афроамериканцев. Рак пузыря встречает�
ся в любом возрасте, но большинство пациентов
(80%) в возрасте 50–80 лет. Рак чаще всего возни�
кает на боковых стенках мочевого пузыря (реже
на задней стенке). Часто встречается сочетание
переходноклеточного рака мочевого пузыря с по�
добными опухолями верхних отделов мочевого
тракта.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Возникновение рака мочевого пузы�
ря связано со следующими факторами.

•  Курение табака приводит к удвоению частоты разви�
тия рака мочевого пузыря.

•  Действие некоторых химических и биологических
канцерогенов (промышленные канцерогены, при�
меняемые в резиновом, лакокрасочном, бумажном
и химическом производстве).

•  ЛС (циклофосфамид, фенацетин).

•  Хроническое воспаление (в том числе бильгарциоз
при шистосомозе), метаплазия и гиперплазия сли�
зистой оболочки.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: типичные клинические проявления
переходноклеточного рака мочевого пузыря —
эпизоды гематурии, менее частый симптом —
дизурия. Цистоскопически обнаруживают оди�
ночный или множественные узлы.

ПАПАПАПАПАТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

Переходноклеточный «рак на месте» (рак in situ)
характеризуется различным утолщением уроте�
лия, которое сопровождается атипией клеток всей
слизистой, от базальных слоёв до поверхности.
Эта атипия проявляется изменениями ядер,
включая увеличение размеров, разнообразную
форму, хорошо заметные ядрышки, крупный хро�
матин. Могут встречаться многоядерные клетки.

Из «рака на месте» впоследствии развивается ин�
вазивный рак в 1/3 случаев. «Рак на месте» может
быть множественным, подобные изменения вновь
возникают через короткие промежутки времени
после обнаружения.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически опухоли выглядят разнообраз�
но: от маленьких, нежных папиллярных измене�
ний низкой степени злокачественности, ограни�
ченных слизистой, до больших, высокой степени
злокачественности, солидных инвазивных обра�
зований, которые часто изъязвляются. Папил�
лярные и зкзофитные раки, как правило, высоко�
дифференцированные, а инфильтрирующие
опухоли обычно анапластические.

ГГГГГистологическиистологическиистологическиистологическиистологически переходноклеточные раки моче�
вого пузыря классифицируют в соответствии со
степенями (злокачественности). Система степе�
ней предложена ВОЗ.

СтепеньСтепеньСтепеньСтепеньСтепень 11111: папиллярные образования, выстланные
неопластическим переходным эпителием, в котором
определяются минимальный ядерный полиморфизм
и митотическая активность, сосочки опухоли длин�
ные, нежные, слияние сосочков очаговое и ограни�
ченное.
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СтепеньСтепеньСтепеньСтепеньСтепень 22222: гистологическая и цитологическая карти�
на по выраженности изменений находится между
степенями 1 и 3.

СтепеньСтепеньСтепеньСтепеньСтепень 33333: выраженный полиморфизм ядер, частые
митозы, типично слияние сосочков.

•  Возможно появление уродливых клеток и очагов плос�
коклеточной дифференцировки.

•  Хотя инвазия стенки пузыря может быть при любой
степени переходноклеточного рака, всё же при 3�й
степени это явление наблюдается наиболее часто, а
вероятность повторного роста с развитием рецидива
зависит от следующих факторов:

††††† большой размер опухоли;

††††† высокая степень злокачественности; множествен�
ные опухоли;

††††† инвазия в кровеносные и лимфатические сосуды;

††††† дисплазия эпителия (включая «рак на месте») в
других участках пузыря.

Метастазы:Метастазы:Метастазы:Метастазы:Метастазы: лимфогенные — в региональные
лимфоузлы, парааортальные лимфоузлы, гема�
тогенные — в печень, лёгкие и головной мозг.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения. Наиболее частые причи�
ны смерти при раке мочевого пузыря — блокада
мочеточников с развитием ОПН и уремии, кан�
цероматоз. Прогноз зависит от стадии процесса
(размеров опухоли, наличия прорастания, мета�
стазов) и характера проведённого лечения. Пос�
ле радикальной операции 5�летняя выживае�
мость доходит до 50%, при наличии метастазов
— 1 год.

ÝÍÄÎÌÅÒÐÈÎÇ

Эндометриоз (МКБ: N80.8 Другой эндометри�
оз) — гормональнозависимый патологический
процесс, характеризующийся образованием эк�
топических очагов функционирующей ткани эн�
дометрия (железы и строма). В первую очередь

поражаются органы малого таза. Мочевой пузырь
— наиболее частое место локализации эндомет�
риоза в мочевом тракте. Встречается наиболее
часто на 4�м десятилетии жизни. Диагноз осно�
вывается на идентификации железистого эпите�
лия эндометрия и эндометриальных стромаль�
ных клеток. Кроме того, определяются очаги
гемосидероза в строме.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенез.патогенез.патогенез.патогенез.патогенез. Ретроградное поступле�
ние менструальной крови — проникновение
клеток эндометрия в полость таза, имплантация
в различные органы. Распространение по сосу�
дам — перенос фрагментов эндометрия по кро�
веносным или лимфатическим сосудам (экстра�
генитальный эндометриоз).  В патогенезе
эндометриоза вероятны также повреждения им�
мунной системы. Возможна генетическая пред�
расположенность — наследование дефектов им�
мунной системы.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: женщины с эндометриозом моче�
вого пузыря жалуются на боли в области таза,
частые и сильные позывы на мочеиспускание.
Гематурия обнаруживается лишь у четверти боль�
ных.

Патоморфология.Патоморфология.Патоморфология.Патоморфология.Патоморфология. В эктопическом очаге эндо�
метрия видны трубчатые, ветвящиеся, кистооб�
разно расширенные железы, выстланные одно�
слойным цилиндрическим эпителием. Часть
клеток имеет реснички (мерцательный эпите�
лий), некоторые — секреторные гранулы. Синх�
ронно со слизистой оболочкой матки в них воз�
никают циклические изменения, однако
десквамации не происходит (отсутствуют усло�
вия для выделения десквамированного эпите�
лия). При беременности в атонических очагах
эндометрия возникают децидуальные измене�
ния.
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БОЛЕЗНИ ЭНДОКРИННОЙ
СИСТЕМЫ

ЭндокриннаяЭндокриннаяЭндокриннаяЭндокриннаяЭндокринная системасистемасистемасистемасистема — совокупность органов, тканей и отдель�
ных клеточных популяций, вырабатывающих гормоны. Эндок�
ринную систему образуют центральные звенья (гипоталамус, эпи�
физ, гипофиз), периферические железы (вилочковая и щитовидная,
островки поджелудочной железы, надпочечники, параганглии,
эндокринная часть гонад, плацента), а также единичные гор�
монпродуцирующие клетки (диффузная эндокринная систе�
ма) — клетки APUD�системы и другие эндокринные клетки.
Эндокринная система выполняет интегративную (объединяющую
организм в единое целое) функцию.

ГормоныГормоныГормоныГормоныГормоны — любые биологически активные вещества (но не фер�
менты), синтезируемые клетками эндокринной системы, посту�
пающие во внутреннюю среду организма и проявляющие био�
логическую активность в очень низких концентрациях путём
взаимодействия с клетками�мишенями посредством их специ�
фических рецепторов. Гормоны классифицируют по химической
структуре (стероидные — эстрадиол, прогестерон, кортизол и
др.; производные аминокислот — адреналин, гистамин, йодти�
ронины и др.; производные жирных кислот — Пг, простацик�
лин, тромбоксаны и др.; пептиды и белки — окситоцин, гормон
роста, большинство цитокинов и др.), по месту выработки (ги�
пофиз, яичники, почки и др.), по способу транспорта к клетке�
мишени (аутокринные — действуют на клетку–продуцент гор�
мона; паракринные — действуют на ближайшее окружение
клетки�продуцента; собственно эндокринные — действуют на
отдалённые мишени, транспортируясь от клетки�продуцента пре�
имущественно через кровь), по механизму действия (взаимодей�
ствуют через рецепторы клеточной мембраны или через внутри�
клеточные рецепторы) и по оказываемым эффектам (влияние на
углеводный обмен и др.).

ВзаимодействиеВзаимодействиеВзаимодействиеВзаимодействиеВзаимодействие компонентовкомпонентовкомпонентовкомпонентовкомпонентов эндокриннойэндокриннойэндокриннойэндокриннойэндокринной системысистемысистемысистемысистемы осуществляет�
ся через прямые и обратные, положительные и отрицательные
связи (рис. 15�1).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез болезнейболезнейболезнейболезнейболезней эндокриннойэндокриннойэндокриннойэндокриннойэндокринной системысистемысистемысистемысистемы состоит в разобщении связей между
компонентами эндокринной системы и в нарушениях метаболизма в компо�
нентах эндокринной системы и клеток�мишеней вследствие включения ге�
нетических и/или внешних повреждающих факторов.

МорфогМорфогМорфогМорфогМорфогенезенезенезенезенез болезнейболезнейболезнейболезнейболезней эндокриннойэндокриннойэндокриннойэндокриннойэндокринной системысистемысистемысистемысистемы включает различные процессы:
атрофию, дистрофию и некроз, нарушения кровообращения, воспаление,
предопухолевые изменения и опухоли.
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Áîëåçíè ãèïîòàëàìî-
ãèïîôèçàðíîé ñèñòåìû*

ГипоталамусГипоталамусГипоталамусГипоталамусГипоталамус — группа образований, располо�
женных под дном третьего желудочка голов�
ного мозга, — включает передний (подразде�
ляется на серый бугор и зрительный перекрест)
и задний (подразделяется на сосцевидные тела
и заднюю гипоталамическую область) отделы.
Гипоталамус состоит из нервных клеток, объе�
диняющихся в ядра; часть нейронов гипотала�
муса обладает секреторными свойствами —
нейросекреторные нейроны, синтезирующие
либерины (кортиколиберин, соматолиберин,
тиролиберин, меланолиберин, гонадолиберин),
статины (соматостатин, меланостатин), АДГ,
окситоцин, дофамин и энкефалины. Эти гор�
моны оказывают влияние на функции гипо�
физа и периферических органов и тканей. Гу�
моральная связь между гипоталамусом и
гипофизом осуществляется через ножку гипо�
физа, в которой проходят воротные вены. Ток
крови в системе воротных вен идёт от гипота�
ламуса к гипофизу и обратно (прямая и обрат�
ная короткие связи). Связь гипоталамуса с ги�

пофизом обеспечивает систему взаимодействий
между ЦНС, эндокринной системой и пери�
ферическими органами и тканями.

ГипофизГипофизГипофизГипофизГипофиз — непарная эндокринная железа, рас�
положенная в «турецком седле», связанная с
основанием головного мозга гипофизарной
ножкой и укреплённая диафрагмой «турецко�
го седла». Размеры гипофиза: 8–10×12–15×5–
6 мм, масса 0,4–0,6 г. Границы гипофиза: спе�
реди — бугорок «турецкого седла», сзади —
спинка «турецкого седла», сверху — серый бу�
гор и зрительный перекрест, снизу — дно «ту�
рецкого седла», латерально — ветви внутрен�
ней сонной артерии и кавернозные синусы. В
гипофизе различают две части — аденогипо�
физ и нейрогипофиз, различающиеся по гене�
зу, структуре и функциям.

•••••  АденогипофизАденогипофизАденогипофизАденогипофизАденогипофиз развивается из эктодермы первичного
рта путём выпячивания глоточного кармана (карман
Ратке), гистологически представлен тяжами, синуса�
ми, альвеолярными и перицитарными структурами.
Паренхиматозные элементы находятся в тесном вза�
имодействии друг с другом и с сосудами капиллярно�
го и синусоидного типов. В паренхиме выделяют 3
основных типа клеток: ацидофильные, базофильные,
хромофобные (возможно, являющиеся камбиальны�
ми или отмирающими хромофильными). Основные
гормоны аденогипофиза — адренокортикотропный
(АКТГ) и другие производные проопиомеланокорти�
на, соматотропный (СТГ), тиреотропный (ТТГ), про�
лактин, гонадотропные (лютеинизирующий — ЛГ и
фолликулостимулирующий — ФСГ). Синтез и секре�
ция гормонов аденогипофиза регулируются соответ�
ствующими рилизинг�факторами гипоталамуса, гор�
монами периферических эндокринных образований
и разными метаболитами органов и тканей.

АКТГ оказывает кратковременный и долговременный
эффекты на кору надпочечников (стимуляция сте�
роидогенеза), активирует липолиз, обладает мела�
ноцитостимулирующим действием.

СТГ (вероятно, опосредованно через инсулиноподоб�
ные факторы роста — соматостатины) оказывает на
клетки и ткани анаболический и митогенный эф�
фекты, влияет на углеводный (антагонист инсули�
на), липидный (липолитический эффект) и мине�
ральный обмен.

ТТГ стимулирует процессы утилизации йода, резорб�
ции коллоида, синтеза и секреции йодсодержащих
тиреоидных гормонов в щитовидной железе.

Пролактин в мужском организме повышает чувстви�
тельность клеток Ляйдига и ЛГ (увеличивая содер�
жание тестостерона в крови), активирует стероидо�
генез и сперматогенез в семенниках; в женском
организме усиливает синтез и снижает распад про�
гестерона, подготавливает МЖ к лактации, а после
родов поддерживает необходимый уровень продук�
ции и секреции молока.

ЛГ (лютропин) — в мужском организме приводит к
активации (гипертрофия и гиперплазия) клеток

Ðèñ. 15-1. Âçàèìîäåéñòâèÿ êîìïîíåíòîâ ýíäîêðèííîé ñè-
ñòåìû. ÄÝÑ — äèôôóçíàÿ ýíäîêðèííàÿ ñèñòåìà.

* Автор раздела «Болезни гипоталамо�гипофизарной
системы» — П.В. Юшков.



Áîëåçíè ýíäîêðèííîé ñèñòåìû ✧ 433433433433433

Ляйдига, стимулирует синтез и секрецию тестосте�
рона; в женском организме обеспечивает созрева�
ние фолликулов яичников, синтез и секрецию гес�
тагенов и эстрогенов, обеспечивает овуляцию.

ФСГ (фоллитропин) — в мужском организме стиму�
лирует активность клеток Сертоли и регулирует спер�
матогенез; в женском организме контролирует на�
чальную стадию роста фолликулов, повышает их
чувствительность к ЛГ.

•••••  НейрогипофизНейрогипофизНейрогипофизНейрогипофизНейрогипофиз развивается из выпячивания дна тре�
тьего желудочка головного мозга, состоит из звёздча�
тых производных эпендимоцитов — питуицитов, ак�
сонов нейросекреторных клеток гипоталамуса и
кровеносных капилляров, с которыми аксоны всту�
пают в тесный контакт и секретируют в кровь окси�
тоцин и АДГ (нейросекреция).

Окситоцин обладает миостимулирующим действием
(сокращение мышц матки во время родов и мио�
эпителиальных клеток в период лактации), активи�
рует синтетическую функцию децидуальной ткани
матки.

Вазопрессин (АДГ) регулирует реабсорбцию воды в
почках, слюнных железах и кишечнике, а также
обладает миоспастическим действием в отношении
некоторых мелких артерий и артериол.

Синтез и секреция окситоцина и АДГ регулируют
сигналы от центральной и периферической нервной
системы, уровень АД, осмотическое и онкотичес�
кое давление плазмы крови.

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Вазопрессин», «Го�
надолиберин», «Гормон (роста гормоны, рилизинг�
гормоны, гонадотропные гормоны)», «Кортикотро�
пин», «Окситоцин», «Орексины», «Пролактин»,
«Проопиомеланокортин».

БББББОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬ ИИИИИЦЕНКОЦЕНКОЦЕНКОЦЕНКОЦЕНКО–К–К–К–К–КУШИНГАУШИНГАУШИНГАУШИНГАУШИНГА

Болезнь Иценко–Кушинга (МКБ: E24.0 Бо�
лезнь Иценко–Кушинга гипофизарного про�
исхождения) — самостоятельное заболевание,
связанное с первичным поражением гипофи�
зарной системы и проявляющееся гиперкор�
тицизмом.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация гиперкортицизмагиперкортицизмагиперкортицизмагиперкортицизмагиперкортицизма

††††† Центральный:

‡  первичный, или эндогенный (болезнь Иценко–
Кушинга), вследствие эндогенных нарушений ги�
поталамо�гипофизарных взаимодействий, опухо�
ли и гиперпластических процессов в гипофизе;

‡ вторичный (экзогенный), вследствие интоксика�
ции, травмы головного мозга, нейроинфекций.

††††† Периферический (синдром Иценко–Кушинга [МКБ:
E24 Синдром Иценко–Кушинга]):

‡ первичный, или эндогенный (первичное пораже�
ние коры надпочечников), вследствие врождённой
дисфункции или опухоли коры надпочечников;

‡  вторичный, вследствие поражения коры надпо�
чечников при других болезнях, патологических

процессах и различных функциональных состоя�
ниях организма (АКТГ�эктопированный синдром,
введение стероидов, СД, алкоголизм, ожирение,
беременность, болезни печени, климакс, пубертат�
ный гиперкортицизм).

•••••  Болезнь Иценко–Кушинга часто надо дифференци�
ровать с опухолями коры надпочечников, врождён�
ной её дисфункцией, АКТГ�эктопированным синд�
ромом (карциноиды разных локализаций,
продуцирующие АКТГ; МКБ: E24.3 Эктопический
АКТГ�синдром).

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация болезни Иценко–Кушинга

††††† По течению: торпидного течения (годы) и активно�
го течения (месяцы).

††††† По степени тяжести: лёгкого течения, среднетяжё�
лого течения и тяжёлого течения.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез болезни Иценко–Кушинга пред�
ставлены на рис. 15�2.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология болезни Иценко–Кушинга

††††† Гипоталамус: гипертрофия нейронов паравентри�
кулярного, аркуатного и вентромедиального ядер.

††††† Гипофиз: базофильноклеточная гиперплазия или
аденома из базофильных клеток.

††††† Надпочечники — гиперплазия коры (диффузная,
узелковая, смешанная).

††††† Периферические органы и ткани: изменения, свя�
занные с гиперпродукцией гормонов коры надпо�
чечников.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы болезни Иценко–Ку�
шинга: ожирение (верхний или верхне�средний тип),
трофические изменения кожи (стрии), артериальная
гипертензия, КМП, стероидный диабет, остеопороз,
иммунодефицит, нарушения половой функции, гир�
сутизм, гиперпигментация кожи, психические нару�
шения.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Глюкокортикои�
ды», «Глюкостерома», «Кортикотропин», «Синдром
паранеопластический (эктопическая секреция АКТГ)».

АААААКРОМЕГАЛИЯКРОМЕГАЛИЯКРОМЕГАЛИЯКРОМЕГАЛИЯКРОМЕГАЛИЯ ИИИИИ ГИГАНТИЗМГИГАНТИЗМГИГАНТИЗМГИГАНТИЗМГИГАНТИЗМ

Гиперпродукция СТГ (МКБ: E22.0 Акромега�
лия и гипофизарный гигантизм) проявляется у
взрослых увеличением конечных участков тела
(акромегалия), у детей и подростков (до обыз�
вествления эпифизов) — значительным увели�
чением роста (гигантизм).

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: аденома гипофиза из соматотрофов (обычно
эозинофильные клетки) или смешанноклеточная (про�
дуцирующая СТГ), гиперплазия соматотрофов гипо�
физа, гиперсекреция соматолиберина (в гипоталаму�
се или опухолях вне ЦНС), СТГ�продуцирующая
опухоль внегипофизарной локализации (поджелудоч�
ная железа, лёгкие, яичники).

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез акромегалии и гигантизма представлен на
рис. 15�3.
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Ðèñ. 15-2. Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç áîëåçíè Èöåíêî–Êóøèíãà.

Ðèñ. 15-3. Ïàòîãåíåç àêðîìåãàëèè è ãèãàíòèçìà.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология при акромегалии и гигантизме.

††††† Гипоталамус: гипертрофия нейронов, секретирующих
соматолиберин; опухоли (гамартома, ганглионеврома),
разрушающие нейроны, синтезирующие соматостатин.

††††† Гипофиз: эозинофильноклеточная гиперплазия или
эозинофильноклеточная аденома.

††††† СТГ�продуцирующие карциноиды других органов.

††††† Ткани — производные мезенхимы: рост хрящей и
костей, перестройка костной и хрящевой ткани,
разрастания остеоидной ткани, дистрофия (остео�
хондроз) и воспаление (остеохондрит) костной и
хрящевой ткани, разрастание стромы паренхиматоз�
ных органов, фиброз стенок сосудов.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы акромегалии и ги�
гантизма: чрезмерно высокий рост (у детей и подрос�
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тков), огрубление черт лица, непропорциональное
увеличение кистей и стоп (у взрослых), артериальная
гипертензия, вторичный СД, нарушение половой фун�
кции, гиперкальциурия и мочекаменная болезнь, по�
тливость, себорея, головные боли, утомляемость, эмо�
циональные нарушения.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Гормон (роста гор�
моны)», «Синдром паранеопластический (эктопичес�
кая секреция гормона роста)».

ГГГГГИПОФИЗАРНЫЙИПОФИЗАРНЫЙИПОФИЗАРНЫЙИПОФИЗАРНЫЙИПОФИЗАРНЫЙ НАНИЗМНАНИЗМНАНИЗМНАНИЗМНАНИЗМ

Гипофизарный нанизм (МКБ: E23 Гипофунк�
ции и другие нарушения гипофиза) — заболе�
вание, связанное с абсолютной недостаточно�
стью СТГ в детском возрасте и проявляющееся,
прежде всего, выраженной задержкой роста —
карликовостью (нанизмом).

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация нанизма (дефицита СТГ)

††††† По роли генетического фактора: врождённый (ге�
нетически обусловленный) и приобретённый (трав�
ма, опухоли).

††††† По наличию изменений в гипоталамо�гипофизар�
ной системе: органический (выраженные морфоби�
охимические изменения) и идиопатический (чётких
морфобиохимических изменений нет).

††††† По уровню развития недостаточности СТГ: гипота�
ламический (дефицит соматолиберина), гипофизар�
ный (патология гипофиза — абсолютный дефицит
СТГ), периферический (патология транспорта, ре�
цепции и пострецепторного действия СТГ).

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология гипофизарного нанизма: неизвестна (иди�
опатический дефицит СТГ), гормонально�неактивные
опухоли гипофиза (краниофарингиома), облучение
или хирургические вмешательства в области гипофи�
за, травмы гипофиза, нейроинфекции.

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез гипофизарного нанизма: абсолютный де�
фицит СТГ приводит к задержке роста и развития
организма.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы гипофизарного на�
низма: малый рост при сохранении пропорций тела
(определяется по специальным антропометрическим
таблицам), гипогликемия, высокий голос, «кукольное
лицо», ожирение туловища, задержка полового раз�
вития.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статья «Карликовость ги�
пофизарная».

ГГГГГИПЕРПРОЛАКТИНЕМИЯИПЕРПРОЛАКТИНЕМИЯИПЕРПРОЛАКТИНЕМИЯИПЕРПРОЛАКТИНЕМИЯИПЕРПРОЛАКТИНЕМИЯ

Синдром гиперпролактинемии (МКБ: E22.1
Гиперпролактинемия) — симптомокомплекс,
связанный с повышенной продукцией пролак�
тина.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация гиперпролактинемии

††††† Физиологическая (беременность, лактация, у ново�
рождённых, в период пубертата).

††††† Патологическая: первичная — первичное пораже�
ние гипоталамо�гипофизарной системы; вторичная —
проявление или осложнение других болезней (бо�
лезни печени, почек и т.д.).

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология гиперпролактинемии: опухоли гипоталамуса
(краниофарингиома, ганглионеврома, аденомы), трав�
мы гипоталамуса, нейроинфекции.

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез первичной гиперпролактинемии представ�
лен на рис. 15�4.

Ðèñ. 15-4. Ïàòîãåíåç ïåðâè÷íîé ãèïåðïðîëàêòèíåìèè.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология гиперпролактинемии

††††† Гипоталамус: дистрофия, некроз, атрофия дофами�
нергических нейронов или гипертрофия нейронов
дорсомедиального ядра.

††††† Гипофиз: диффузная или очаговая эозинофильно�
клеточная гиперплазия, эозинофильноклеточная
аденома.

††††† Молочные железы: гиперплазия и гипертрофия же�
лезистых структур с апокриновой секрецией (нача�
ло и пик заболевания), липоматоз (финал заболева�
ния); у мужчин — гинекомастия (часто с апокриновой
секрецией).

††††† Яичники: незрелые или кистозно�изменённые фол�
ликулы, склероз стромы.

††††† Семенники: дистрофия и атрофия клеток Ляйдига,
различные варианты блока сперматогенеза.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы гиперпролактинемии

††††† У женщин: олиго� и аменорея, ановуляторные цик�
лы, фригидность, бесплодие, гипоплазия половых
органов.

††††† У мужчин: снижение потенции и либидо, стериль�
ность, увеличение половых желёз, галакторея.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Пролактин», «Ги�
перпролактинемия».

АААААДИПОЗОГЕНИТАЛЬНАЯДИПОЗОГЕНИТАЛЬНАЯДИПОЗОГЕНИТАЛЬНАЯДИПОЗОГЕНИТАЛЬНАЯДИПОЗОГЕНИТАЛЬНАЯ ДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯДИСТРОФИЯ

Адипозогенитальная дистрофия (болезнь Фрё�
лиха; МКБ: E23.6 Другие болезни гипофи�
за) — синдром, характеризующийся пораже�
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нием гипоталамо�гипофизарной области с раз�
витием нарушений жирового обмена и гипо�
гонадизмом.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация адипозогенитальной дистрофии: пер�
вичная (самостоятельное заболевание, выявляемое
методом исключения), вторичная (проявление или
осложнение других болезней ЦНС).

•••••  ЭтиолЭтиолЭтиолЭтиолЭтиологияогияогияогияогия: для первичной адипозогенитальной ди�
строфии — не установлена, для вторичной — гор�
монально�неактивные опухоли гипоталамо�гипо�
физарной системы, нейроинфекции, травмы ЦНС,
гидроцефалия.

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез адипозогенитальной дистрофии представ�
лен на рис. 15�5.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология адипозогенитальной дистрофии

††††† Гипоталамус и гипофиз: первичная — дистрофия и
атрофия, вторичная — зависит от основного забо�
левания.

††††† Подкожная клетчатка — средне�нижнее гиперплас�
тическое ожирение.

††††† Половые органы — атрофия.

††††† Другие периферические органы — жировая дистро�
фия и атрофия паренхимы, липоматоз стромы.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы. Манифестация обыч�
но в период пубертата, ожирение (у мальчиков — ев�
нухоидное), гипотрихоз, задержка полового развития.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Булимия», «Гипо�
гонадизм», «Лептин».

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ НЕАДЕКВАТНОЙНЕАДЕКВАТНОЙНЕАДЕКВАТНОЙНЕАДЕКВАТНОЙНЕАДЕКВАТНОЙ СЕКРЕЦИИСЕКРЕЦИИСЕКРЕЦИИСЕКРЕЦИИСЕКРЕЦИИ АДГАДГАДГАДГАДГ

Синдром неадекватной секреции АДГ (СНАДГ;
МКБ: E22.2 Синдром неадекватной секреции
АДГ) возникает при высвобождении неосмо�
тически стимулированного АДГ.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация

††††† Центральный: первичный (идиопатический, синд�
ром Пархона) — самостоятельное заболевание; вто�

ричный — проявление или осложнение других бо�
лезней ЦНС.

††††† Периферический (эктопированный) — продукция
АДГ вне ЦНС.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология центрального первичного СНАДГ не уста�
новлена. Причины развития центрального вторично�
го СНАДГ: нейроинфекции, травмы ЦНС, интокси�
кации. Периферический СНАДГ развивается при
карциноидах (лёгкого, ЖКТ), секретирующих АДГ.

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез СНАДГ представлен на рис. 15�6.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология СНАДГ. Гипоталамус: гипертрофия пе�
рикарионов нервных клеток супраоптического и па�
равентрикулярного ядер; гипофиз — гипертрофия ак�
сонов нейросекреторных нейронов; головной мозг —
отёк и набухание, дистрофия нейронов; почки — гид�
ропическая дистрофия эпителия извитых канальцев;
миокард — дистрофия и метаболические некрозы кар�
диомиоцитов; подкожная клетчатка — отёк, гиперт�
рофическое ожирение.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы: чередование олигу�
рии и полиурии, ожирение, отёки, поражение ЦНС
(нарушение сна, головокружение, психозы, дезориен�
тация, в финале — сопор и кома), судороги, аритмии.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Синдром неадек�
ватной секреции АДГ», «Вазопрессин», «Гипонатрие�
мия» (см. также раздел «Гипонатриемия» в главе 2 и
раздел «Гиперволемия» в главе 3).

НННННЕСАХАРНЫЙЕСАХАРНЫЙЕСАХАРНЫЙЕСАХАРНЫЙЕСАХАРНЫЙ ДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТ

Несахарный диабет (МКБ: E23.2 Несахарный
диабет) — синдром, связанный с абсолютной
или относительной недостаточностью АДГ.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация несахарного диабета

††††† Центральный (нейрогенный несахарный диабет) —
абсолютная недостаточность секреции АДГ в гипо�
таламо�гипофизарной системе. Различают врождён�
ный семейный (ℜ ) и несемейный (ρ), а также при�
обретённый центральный несахарный диабет.

††††† Нефрогенный — нарушение рецепции АДГ в поч�
ках — относительная недостаточность АДГ. Разли�

Ðèñ. 15-5. Ïàòîãåíåç àäèïîçîãåíèòàëüíîé äèñòðîôèè.
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чают врождённый (ℵ ) и приобретённый нефроген�
ный несахарный диабет.

††††† Дипсогенный (нервная полидипсия, первичная по�
лидипсия) — психогенное снижение порога акти�
вации центра жажды.

††††† Идиопатический.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология несахарного диабета

††††† Врождённые формы несахарного диабета — генные
дефекты синтеза, секреции или рецепции АДГ, а
также мутации аквапоринов.

††††† Центральный приобретённый: травматический, пос�
леоперационный, неопластический, постинфекци�
онный, сосудистый, аутоиммунный.

††††† Нефрогенный приобретённый: болезни почек (пи�
елонефрит, гломерулонефрит, амилоидоз), обструк�
ция мочевыводящих путей, интоксикации, обмен�
ные нарушения (гиперкальциемия, гипокалиемия),
гипоксический (анемии).

††††† Дипсогенный: органические нарушения центров
жажды ЦНС, психические расстройства.

††††† Идиопатический: причина не установлена (диагноз
ставят методом исключения).

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез несахарного диабета представлен на рис. 15�7.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология несахарного диабета

††††† Центры жажды: дистрофия нейронов с поврежде�
нием мембранных осмо� и барорецепторов.

††††† Гипоталамус: дистрофия, некроз, атрофия нейро�
нов супраоптического и паравентрикулярного ядер,
опухоли.

††††† Нейрогипофиз, ножка гипофиза: дистрофия, некроз,
атрофия, воспаление (в том числе аутоиммунное),
тромбоз сосудов, опухоли.

††††† Почки: дистрофия (белковая, жировая) эпителия ка�
нальцев, воспаление различной природы, атрофия
эпителия канальцев и собирательных трубочек.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы несахарного диабета

††††† Общие для всех форм: полиурия, полидипсия.

††††† Центральный несахарный диабет: гиперосмоляр�
ность мочи и плазмы крови, уровень АДГ в плазме
понижен, лечение препаратами АДГ эффективно.

Ðèñ. 15-6. Ïàòîãåíåç ñèíäðîìà íåàäåêâàòíîé ñåêðåöèè ÀÄÃ.

Ðèñ. 15-7. Ïàòîãåíåç íåñàõàðíîãî äèàáåòà.
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††††† Нефрогенный несахарный диабет: гиперосмоляр�
ность мочи и плазмы крови, уровень АДГ в плазме
не изменён или повышен, лечение препаратами АДГ
неэффективно, симптомы заболевания почек.

††††† Дипсогенный несахарный диабет: гипоосмолярность
мочи и плазмы крови, уровень АДГ в плазме пони�
жен, лечение препаратами АДГ неэффективно и
опасно (возможная интоксикация), симптомы пси�
хических заболеваний.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Диабет несахар�
ный», «Вазопрессин», «Аквапорины».

ПППППАНГИПОПИТУИТАРИЗМАНГИПОПИТУИТАРИЗМАНГИПОПИТУИТАРИЗМАНГИПОПИТУИТАРИЗМАНГИПОПИТУИТАРИЗМ

Пангипопитуитаризм (тотальный гипопитуита�
ризм, синдром Симмондса, синдром Шеана;
МКБ: E23.0 Гипопитуитаризм) — синдром,
связанный со снижением синтеза и секреции
всех гипофизарных гормонов. Частичный
(парциальный) гипопитуитаризм — снижение
синтеза и секреции одного из гормонов гипо�
физа.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация пангипопитуитаризма. Различают:
первичный пангипопитуитаризм — первичное по�
ражение гипофиза; вторичный пангипопитуита�
ризм — нарушение регуляции синтеза гормонов ги�
пофиза (поражение надгипоталамических отделов
ЦНС, гипоталамуса, ножки гипофиза); идиопати�
ческую форму.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология пангипопитуитаризма

††††† Первичный пангипопитуитаризм: послеродовые кро�
вотечения, тромбоз сосудов гипофиза, кровоизлия�
ния в гипофиз, опухоли гипофиза (чаще гормональ�
но�неактивные), нейроинфекции, интоксикации,
метаболические нарушения, аутоиммунный гипофи�
зит, облучение гипофиза, операции на гипофизе,
травмы гипофиза.

††††† Вторичный пангипопитуитаризм: нейроинфекции,
интоксикации, метаболические нарушения, опера�
ции на гипоталамусе, опухоли гипоталамуса и нож�
ки гипофиза, тромбоз сосудов, травмы гипоталаму�
са и ножки гипофиза, кровоизлияния в гипоталамус
и ножку гипофиза, нервная анорексия.

††††† Идиопатический: причина не установлена (диагноз
ставят ex juvantibus).

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез пангипопитуитаризма представлен на
рис. 15�8.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология пангипопитуитаризма

††††† Гипофиз, гипоталамус, надгипоталамические струк�
туры ЦНС: ишемическая дистрофия и инфаркт (за
счёт тромбоза или спазма артерий), токсические и
метаболические некрозы, опухоли различного стро�
ения, воспаление различной морфологии, кровоиз�
лияния, фиброз гипофиза.

††††† Периферические органы и ткани: кахексия (бурая
атрофия миокарда, печени, скелетных мышц), ат�
рофия половых желёз, атрофия щитовидной желе�
зы, надпочечников, атрофия желёз ЖКТ, полинев�
риты и нейродистрофии, остеолизис.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы пангипопитуитариз�
ма: истощение (кахексия), снижение функции всех
внутренних органов, гипогонадизм, психические рас�
стройства, гипофизарная кома.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Синдром Шеана»,
«Анорексия неврогенная».

ОООООПУХОЛИПУХОЛИПУХОЛИПУХОЛИПУХОЛИ ГИПОФИЗАГИПОФИЗАГИПОФИЗАГИПОФИЗАГИПОФИЗА

Опухоли гипофиза (МКБ: C75.1 Злокачествен�
ное новообразование гипофиза; D35.2 Доброка�
чественное новообразование гипофиза) — ново�
образования, расположенные в области гипофиза.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация опухолей гипофиза

††††† По происхождению: первичные — из ткани гипо�
физа, вторичные — метастатические.

††††† По локализации: в аденогипофизе, в нейрогипофизе.

††††† По характеру роста: с экспансивным ростом, с ин�
фильтрирующим ростом.

††††† По направлению роста по отношению к «турецкому
седлу»: супраселлярные, ретроселлярные, антесел�
лярные, инфраселлярные.

††††† По степени дифференцированности и характеру
течения: доброкачественные, злокачественные.

Ðèñ. 15-8. Ïàòîãåíåç ïàíãèïîïèòóèòàðèçìà.
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††††† По гистогенезу: из эпителия, неэпителиальные.

††††† По гистологическому строению: в аденогипофизе —
аденома, рак, в нейрогипофизе — соответствуют
строению опухолей ЦНС (см. главу 19 и приложе�
ние «Гистологическая классификация опухолей не�
рвной системы»).

††††† По наличию гормональной активности (для пер�
вичных эпителиальных опухолей аденогипофиза):
гормонально�активные, гормонально�неактивные.

††††† По особенностям гормональной активности: моно�
гормональные (пролактинома, соматотропинома,
кортикотропинома, гонадотропинома, тиреотропи�
нома, аденома с продукцией α�СЕ гликопротеина),
бигормональные (пролактосоматотропинома, мам�
мосоматотропинома, аденома из эозинофильных
стволовых клеток), плюригормональные (пролактин�
соматотропин�гликопротеинпродуцирующие, другие
гликопротеинпозитивные аденомы), гормонально�
неактивные аденомы (аденома из нулевых клеток,
онкоцитома).

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология опухолей гипофиза: см. главу 7.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология опухолей аденогипофиза

††††† По структуре ткани опухоли: солидные, трабеку�
лярные, синусоидные, ацинарные, фолликулярные,
смешанного строения.

††††† По тинкториальным особенностям опухолевых кле�
ток: эозинофильно(ацидофильно)клеточные (рис. 15�9
на вклейке), базофильно(мукоидно)клеточные, хро�
мофобные, смешанноклеточные.

††††† По размерам опухолевых клеток: мелкоклеточные,
среднеклеточные, крупноклеточные, смешаннокле�
точные.

††††† По наличию вторичных изменений в опухоли: нет вто�
ричных изменений, есть вторичные изменения (некроз,
кровоизлияния, кисты, петрификаты, апоптоз).

††††† По наличию капсулы: есть (обычно выражена сла�
бо), нет, есть псевдокапсула.

††††† Морфологические критерии рака гипофиза: нали�
чие метастазов — критерий ВОЗ, гистологические
признаки злокачественности.

††††† Клеточный и ядерный полиморфизм: атипичные
митозы, гиперхроматоз ядер, выраженные вторич�
ные изменения — критерии ЭНЦ РАМН.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы опухолей аденогипо�
физа определяются характером и направлением рос�
та, а также вырабатываемым гормоном или гормона�
ми (см. выше разделы «Акромегалия и гигантизм»,
«Болезнь Иценко–Кушинга», «Гиперпролактинемия».

Áîëåçíè øèøêîâèäíîé æåëåçû*
Эпифиз (шишковидное тело) — конусообраз�
ная железа размерами 7–10×5–7 мм, развива�
ющаяся из выроста крыши третьего желудочка
и напоминающая по форме еловую шишку.

Границы железы: спереди — задняя комиссура
мозга, сзади и снизу — холмики пластинки
крыши среднего мозга. Дольчатая паренхима
состоит из светлых (синтезируют и секретиру�
ют серотонин на свету) и тёмных (синтезируют
и секретируют мелатонин в темноте) пинеало�
цитов и выполняющих опорную, трофическую
и барьерную функции глиальных клеток. Стро�
ма представлена волокнистой соединительной
тканью. Основные заболевания эпифиза харак�
теризуются развитием в нём опухолей.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация опухолей эпифиза (МКБ: C75.3 Зло�
качественное новообразование шишковидной желе�
зы; D35.4 Доброкачественное новообразование шиш�
ковидной железы)

††††† Опухоли паренхимы: пинеаломы (гормонально�ак�
тивные за счёт синтеза мелатонина и серотонина),
глиальные опухоли (см. главу 19), тератомы (опухо�
ли из герминогенных клеток).

††††† Опухоли стромы (см. главу 19).

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология пинеаломпинеаломпинеаломпинеаломпинеалом

††††† Пинеалоцитома (доброкачественная) представлена
крупными клетками, напоминающими нормальные
пинеалоциты.

†††††«Двухклеточная» пинеалома (погранично злокаче�
ственная) представлена клетками, аналогичными
клеткам пинеалоцитомы, а также резко атипичны�
ми клетками.

††††† Пинеобластома (злокачественная) представлена рез�
коатипичными клетками с инфильтрирующим рос�
том.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы

††††† Пинеаломы: задержка полового развития, гипого�
надизм.

††††† Глиальные опухоли, тератомы, опухоли стромы:
преждевременное половое созревание, гипергона�
дизм.

††††† При инфильтрирующем и быстром росте любой
опухоли: гидроцефалия, нарушения походки, изме�
нения терморегуляции, гипопитуитаризм.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Мелатонин», «Ритм
околосуточный».

Áîëåçíè ùèòîâèäíîé æåëåçû*
Щитовидная железа — непарный эндокринный
орган, развивающийся из 1�го и 2�го жабер�
ных карманов и расположенный в подподъя�
зычной области переднего отдела шеи. Железа
состоит из двух долей, перешейка и (пример�
но в 30%) пирамидной доли. Размеры: в попе�
речнике — 50–60 мм, переднезадний в облас�
ти боковых долей — 18–20 мм, а в области

* Автор раздела «Болезни шишковидной железы» —
П.В. Юшков. * Автор раздела «Болезни щитовидной железы» — П.В. Юшков.

1
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перешейка — 6–8 мм. Масса органа 20–30 г (у
женщин обычно больше, чем у мужчин). Гра�
ницы долей: верхние — середина пластинок
щитовидного хряща, нижние — на уровне V–
VI колец трахеи (на 1,5–2 см выше грудины),
латеральные — медиальные сосудисто�нервные
пучки шеи, медиальные — не доходя 3–4 мм
до срединной линии трахеи; перешеек лежит
горизонтально между II и III кольцами трахеи,
а пирамидная доля — по средней линии щито�
видного хряща.

Паренхима щитовидной железы представле�
на дольками, состоящими из 3 видов клеточ�
ных популяций. Фолликулы — пузырьки, со�
держащие коллоид, их стенка образована из
А� и B�клеток. Межфолликулярные остро�
вки образуются при экстрафолликулярной
пролиферации базальных тиреоцитов и яв�
ляются источником новообразования фол�
ликулов.

•••••  ААААА�клеткиклеткиклеткиклеткиклетки (тёмные, светлые и базальные тиреоциты)
являются источниками тиреоидных гормонов (преж�
де всего, трийодтиронина — Т

3
 и тироксина — Т

4
).

††††† Гормональный цикл А�клеток складывается из син�
тетической и секреторной фаз.

††††† Морфология различных функциональных состоя�
ний фолликулов:

‡ повышение функции: А�клетки цилиндрические
и тёмные, коллоид жидкий и вакуолизированный;

‡  понижение функции: А�клетки уплощённые и
светлые, коллоид густой.

††††† Основные эффекты Т
3
 и Т

4
: ускорение метаболиз�

ма, терморегуляция, липолиз, протеоанаболический
эффект, иммуномодуляция, стимуляция дифферен�
цировки сердечно�сосудистой и нервной систем,
положительный психомоторный эффект.

•••••  B�клеткиB�клеткиB�клеткиB�клеткиB�клетки (клетки Асканази, клетки Хюртля, онкоци�
ты, эозинофильные тиреоциты) — крупные клетки с
зернистой оксифильной цитоплазмой, содержащие
много митохондрий, могут продуцировать серотонин,
в норме встречаются редко.

•••••  ССССС�клеткиклеткиклеткиклеткиклетки (К�клетки, кальцитониноциты) расположе�
ны парафолликулярно (реже интрафолликулярно), их
предшественники в эмбриогенезе мигрируют в зача�
ток железы из нервного гребня. С�клетки продуциру�
ют кальцитонин (основной эффект —снижение кон�
центрации ионов кальция в крови за счёт подавления
активности остеокластов и стимуляции остеобластов)
и соматостатин.

Строма щитовидной железы — рыхлая волок�
нистая соединительная ткань, содержащая
клетки (в том числе лимфоциты, плазмоциты,
базофилы), нежный межклеточный матрикс,
кровеносные и лимфатические капилляры и
нервные волокна.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Гормоны йодсо�
держащие», «Тироксин», «Трийодтиронин», «Тироли�
берин», «Тиротропин», «Кальцитонин».

ÇÎÁ

Зоб (МКБ: E01 Болезни щитовидной железы, свя�
занные с йодной недостаточностью, и сходные со�
стояния) — патологическое увеличение щитовид�
ной железы, связанное с первичной гипертрофией
и/или гиперплазией её паренхимы.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация

††††† По локализации: односторонний и двусторонний.

††††† По макроскопическим особенностям: узловой, мно�
гоузловой, диффузный, смешанный.

††††† По микроскопическим особенностям: коллоидный
(макрофолликулярный, микрофолликулярный, сме�
шанный), паренхиматозный, смешанный.

††††† По характеру пролиферации (для коллоидного зоба):
интерфолликулярная, экстрафолликулярная, сме�
шанная формы.

††††† По степени пролиферации (для коллоидного зоба):
без пролиферации, частично пролиферирующий,
активно пролиферирующий, аденоматозный (обра�
зование очагов, напоминающих по строению аде�
ному, без инкапсуляции).

††††† По изменению функции щитовидной железы: ги�
пертиреоидный (токсический), эутиреоидный, ги�
потиреоидный.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статья «Гипертиреоз».

ДДДДДИФФИФФИФФИФФИФФУУУУУЗНЫЙЗНЫЙЗНЫЙЗНЫЙЗНЫЙ ТТТТТОКСИОКСИОКСИОКСИОКСИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ЗОБЗОБЗОБЗОБЗОБ

Диффузный токсический зоб (болезнь Грейвса,
болезнь Базедова; МКБ: E05.0 Тиреотоксикоз с
диффузным зобом) — аутоиммунное заболева�
ние, характеризующееся диффузным увеличени�
ем щитовидной железы и гипертиреозом.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация

††††† По степени тяжести тиреотоксикоза: лёгкая, сред�
нетяжёлая и тяжёлая формы.

††††† По степени увеличения щитовидной железы — 5
степеней (I–V).

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: генетические дефекты системы Т�суп�
рессоров/Т�хелперов, приобретённые нарушения им�
мунологического контроля над системой B�лимфо�
цитов.

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез диффузного токсического зоба представ�
лен на рис. 15�10.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология диффузного токсического зоба

††††† Щитовидная железа: тиреоциты крупные, цилинд�
рические, тёмные; интрафолликулярная пролифе�
рация тиреоцитов (сосочки, фолликулярные «по�
душки» Сандерсона) — классический вариант (рис.
15�11 на вклейке); экстрафолликулярная пролифе�
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рация тиреоцитов с образованием фолликулопо�
добных, тубулярных, ацинарных структур — па�
ренхиматозный вариант; резорбция (вакуолизация)
коллоида; лимфоцитарная инфильтрация и лимфо�
матоз стромы, склероз стромы при длительном те�
чении заболевания.

††††† Сердце: серозно�лимфоцитарный миокардит, оча�
говые дистрофические и некротические изменения
кардиомиоцитов, диффузный мелкоочаговый кар�
диосклероз при длительном течении болезни.

††††† Печень: жировая дистрофия гепатоцитов, очаговый
или диффузный гепатит (лимфогистиоцитарная ин�
фильтрация стромы).

††††† Лимфоидные органы (тимус, лимфатические узлы,
лимфоидные фолликулы, миндалины) — гипер�
плазия.

††††† ЦНС: дистрофия нейронов промежуточного и про�
долговатого мозга.

††††† Ретробульбарная область: отёк, разрастание жиро�
вой ткани, мукоидные и фибриноидные измене�
ния, склероз.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы диффузного ток�
сического зоба: тиреотоксикоз (похудание, тахикар�
дия, гипертермия, ускорение рефлексов, мышечная
слабость, эмоциональная лабильность, гипохолесте�
ринемия, тиреотоксическая кома), экзофтальм (эн�
докринная офтальмопатия).

УУУУУЗЛЗЛЗЛЗЛЗЛОВОЙОВОЙОВОЙОВОЙОВОЙ ТТТТТОКСИОКСИОКСИОКСИОКСИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ЗОБЗОБЗОБЗОБЗОБ

Узловой токсический зоб (МКБ: E05.1 Тиреоток�
сикоз с токсическим одноузловым зобом, E05.2
Тиреотоксикоз с токсическим многоузловым зо�
бом) — гипертиреоз вследствие автономно фун�
кционирующей аденомы щитовидной железы в
виде одного или нескольких узелков.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация: см. выше «Классификация диффуз�
ного токсического зоба».

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология узлового токсического зоба: в щито�
видной железе  инкапсулированный узел (узлы), в
котором наблюдается экстра� и/или интрафоллику�
лярная пролиферация фолликулов с резорбцией кол�
лоида.

НННННЕТЕТЕТЕТЕТОКСИОКСИОКСИОКСИОКСИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ КОЛЛКОЛЛКОЛЛКОЛЛКОЛЛОИДНЫЙОИДНЫЙОИДНЫЙОИДНЫЙОИДНЫЙ ЗОБЗОБЗОБЗОБЗОБ

Нетоксический коллоидный зоб (МКБ: E04.0
Нетоксический диффузный зоб) классифициру�
ют по локализации (односторонний, двусторон�
ний), макроскопическим особенностям (узло�
вой или многоузловой, диффузный,
смешанный), микроскопическим особенностям
(микрофолликулярный — преобладает гиперп�
лазия фолликулов, макрофолликулярный — пре�
обладает гипертрофия фолликулов, смешан�
ный), по степени пролиферации тиреоцитов
(см. классификацию зоба), по степени увеличе�
ния щитовидной железы (см. классификацию
диффузного токсического зоба), по изменению
функции щитовидной железы (эутиреоидный,
гипотиреоидный) и по этиологии (абсолютная
или относительная йодная недостаточность, зо�
богенные вещества — тиоцианаты, тиооксизоли�
доны, соли кальция, фтор, амиодарон, радиация,
аутоиммунные факторы).

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез нетоксического коллоидного зоба пред�
ставлен на рис. 15�12.

Ðèñ. 15-10. Ïàòîãåíåç äèôôóçíîãî òîêñè÷åñêîãî çîáà.

Ðèñ. 15-12. Ïàòîãåíåç íåòîêñè÷åñêîãî êîëëîèäíîãî çîáà.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология нетоксического коллоидного зоба

††††† Щитовидная железа: тиреоциты кубические или уп�
лощённые, светлые; гипертрофия или гиперплазия
фолликулов (разная степень пролиферации), кол�
лоид густой, процесс узловой (рис. 15�13 на вклей�
ке, характерна инкапсуляция узла или узлов), диф�
фузный или смешанный.

††††† Экстратиреоидные органы: изменения зависят от
функционального состояния щитовидной железы:
эутиреоз — изменений нет, гипотиреоз.

От узлового нетоксического коллоидного зоба сле�
дует отличать очаговые зобные изменения — очаг
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(и) гипертрофии и/или гиперплазии фолликулов
без инкапсуляции.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы нетоксического кол�
лоидного зоба: без явных клинических проявлений —
эутиреоидный зоб, синдром гипотиреоза — гипоти�
реоидный зоб.

СССССЕМЕЙНЫЙЕМЕЙНЫЙЕМЕЙНЫЙЕМЕЙНЫЙЕМЕЙНЫЙ ЗОБЗОБЗОБЗОБЗОБ

Семейный зоб (МКБ: E04.8 Другие уточнён�
ные формы нетоксического зоба) — пёстрая
группа разных заболеваний, когда имеются
указания на наследственное заболевание (на�
пример, семейные формы) или установлено
наследование заболевания и даже в некоторых
случаях выяснена природа генного дефекта (см.
«Зоб» в приложении «Наследственные заболе�
вания»).

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация семейного зоба: см. классификацию
нетоксического коллоидного зоба.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. В некоторых случаях установлен генный
дефект: мутация гена йодид пероксидазы (OMIM
274500), дефект тироглобулина (OMIM 188450) и ти�
реоидного фактора транскрипции TTF1 (OMIM
600635).

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология щитовидной железы при семейном зобе:
тиреоциты кубические и светлые, фолликулы мелкие,
коллоид жидкий и в небольшом количестве.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы семейного зоба: ги�
потиреоз, реже без явных клинических проявлений.

ÒÈÐÅÎÈÄÈÒ

Тиреоидит — воспаление щитовидной железы.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация

††††† По этиологии: инфекционный (бактериальный, ви�
русный, грибковый и т.д.), неинфекционный (ауто�
иммунный и т.д.), неустановленной этиологии (ди�
агноз ставят методом исключения).

††††† По патогенезу: неиммунный или иммунный.

††††† По локализации: односторонний или двусторонний.

††††† По распространённости: очаговый, диффузный, сме�
шанный.

††††† По преобладающей фазе воспалительной реакции:
экссудативный, пролиферативный (продуктивный),
смешанный.

††††† По составу экссудата: серозный, серозно�лейкоци�
тарный, геморрагический, смешанный.

††††† По преобладающему клеточному составу в инфиль�
трате: лимфоцитарный, лимфолейкоцитарный, лим�
фоплазмоцитарный, гигантоклеточный, лимфома�
тозный, смешанноклеточный.

††††† По активности (определяется выраженностью про�
никновения клеток воспаления из стромы в парен�
химу щитовидной железы): неактивный, активный
разной степени (слабой, умеренной, выраженной).

††††† По особенностям клинического течения: острый, по�
дострый, хронический.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ТИРЕОИДИТТИРЕОИДИТТИРЕОИДИТТИРЕОИДИТТИРЕОИДИТ

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация острого тиреоидита (МКБ: E06.0 Ост�
рый тиреоидит)

††††† По этиологии: инфекционный, неинфекционный
(асептический).

††††† По локализации: односторонний или двусторонний.

††††† По распространённости: очаговый, диффузный, сме�
шанный.

††††† По составу экссудата: серозный, серозно�лейкоци�
тарный, геморрагический, гнойный, смешанный.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология острого тиреоидита

††††† Инфекционного: стафилококки, стрептококки,
пневмококки.

††††† Неинфекционного: травма щитовидной железы, кро�
воизлияние в щитовидную железу, радиация.

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез острого тиреоидита приведён на рис. 15�14.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология острого тиреоидита: экссудативное вос�
паление с различным составом экссудата.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы острого тиреоидита

††††† Инфекционного: боль (обычно очень сильная) в об�
ласти щитовидной железы, лихорадка, общее недо�
могание.

††††† Неинфекционного: чувство давления в области
щитовидной железы, умеренная болезненность
щитовидной железы, иногда умеренные симптомы
тиреотоксикоза.

ПППППОДОСТРЫЙОДОСТРЫЙОДОСТРЫЙОДОСТРЫЙОДОСТРЫЙ ТИРЕОИДИТТИРЕОИДИТТИРЕОИДИТТИРЕОИДИТТИРЕОИДИТ

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация подострого тиреоидита (тиреоидит де
Кервена, гранулематозный тиреоидит; МКБ: E06.1
Подострый тиреоидит) — клинические стадии:

стадия I — острая (тиреотоксикоз),

стадия II — нарушение синтеза тиреоидных гормонов
(гипотиреоз),

стадия III — восстановительная.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология подострого тиреоидита: вирусы гриппа,
кори, эпидемического паротита и т.д.

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез подострого тиреоидита приведён на рис.
15�15.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология подострого тиреоидита

††††† Разрушение (дистрофия и некроз) и новообразова�
ние фолликулов щитовидной железы.

††††† Гранулёмы вокруг разрушающихся фолликулов и
излившегося коллоида: макрофагальные (гистио�
цитарные), гигантоклеточные, смешанноклеточ�
ные.

††††† Полиморфизм состава воспалительного инфиль�
трата: гистиоциты, гигантские многоядерные клет�
ки, лимфоциты, плазмоциты, ПЯЛ, лимфобласты.
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Ðèñ. 15-14. Ïàòîãåíåç îñòðîãî òèðåîèäèòà.

Ðèñ. 15-15. Ïàòîãåíåç ïîäîñòðîãî òèðåîèäèòà.

††††† Диффузно�очаговый склероз в исходе продуктивной
воспалительной реакции.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы подострого тиреои�
дита: боль в области щитовидной железы, высокая
СОЭ при отсутствии лейкоцитоза, лимфоцитоз, уме�
ренный тиреотоксикоз в стадии I, умеренный гипо�
тиреоз в стадии II.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ТИРЕОИДИТТИРЕОИДИТТИРЕОИДИТТИРЕОИДИТТИРЕОИДИТ

Хронический тиреоидит (МКБ: E06.5 Тиреои�
дит) — группа хронических заболеваний, харак�
теризующихся нарушением иммунологической то�
лерантности в отношении Аг щитовидной железы.
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•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация

††††† По распространённости: очаговый, диффузный, сме�
шанный.

††††† По особенностям клеточного инфильтрата: лимфо�
цитарный, лимфоматозный, смешанный.

††††† По клинико�морфологическим особенностям: ти�
реоидит Хашимото, юношеский лимфоцитарный ти�
реоидит, послеродовый тиреоидит, идиопатическая
микседема (атрофический тиреоидит), фиброзный
тиреоидит, специфические тиреоидиты.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология хронического тиреоидита

††††† Генетически обусловленный (связанный с локуса�
ми DR5, DR3, B8 HLA�системы) дефект иммуно�
логической толерантности в отношении Аг щито�
видной железы.

††††† Разрешающие факторы; ЛС, радиация, нарушения
гормонального гомеостаза.

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез хронического тиреоидита приведён на рис.
15�16.

ная инфильтрация щитовидной железы, повреждение
фолликулов незначительно, обратимый характер из�
менений в щитовидной железе.

††††† ПослеродовыйПослеродовыйПослеродовыйПослеродовыйПослеродовый тиреоидиттиреоидиттиреоидиттиреоидиттиреоидит (МКБ: E06.3 Аутоиммун�
ный тиреоидит): диффузная лимфоцитарная ин�
фильтрация щитовидной железы, гипертрофия и
гиперплазия с резорбцией коллоида — начальная
фаза (тиреотоксикоз), умеренная дистрофия и ат�
рофия фолликулов — фаза разгара болезни (гипо�
тиреоз), обратимый характер изменений в щитовид�
ной железе (через 6–8 мес восстанавливается
эутиреоидное состояние).

††††† ИдиопатическаяИдиопатическаяИдиопатическаяИдиопатическаяИдиопатическая микседемамикседемамикседемамикседемамикседема (атрофический вариант
тиреоидита Хашимото): атрофия фолликулов (на
начальных стадиях может не проявляться гипоти�
реозом — атрофическая асимптоматическая форма
тиреоидита), склероз стромы.

††††† ФиброзныйФиброзныйФиброзныйФиброзныйФиброзный тиреоидиттиреоидиттиреоидиттиреоидиттиреоидит (тиреоидит Риделя; МКБ:
E06.5 Тиреоидит). В отличие от других форм хро�
нического тиреоидита, этиология и патогенез за�
болевания неизвестны; существует предположение,
что тиреоидит Риделя является проявлением кол�
лагеновых (ревматических) болезней. В «деревяни�
стой плотности» щитовидной железе, спаянной с
окружающими тканями, выраженный склероз и
гиалиноз стромы с небольшой её инфильтрацией
лимфоцитами и плазмоцитами (реже с примесью
ПЯЛ), разрастание стромы за пределы щитовид�
ной железы.

††††† СССССпппппецифическиеецифическиеецифическиеецифическиеецифические тиреоидитытиреоидитытиреоидитытиреоидитытиреоидиты развиваются при ту�
беркулёзе, сифилисе, саркоидозе и т.д. и имеют
этиологию, патогенез и клинико�морфологичес�
кие особенности, характерные для соответствую�
щих заболеваний.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы хронического тирео�
идита: увеличение щитовидной железы, чувство дав�
ления в области щитовидной железы, признаки ги�
потиреоза, реже умеренного гипертиреоза (при
тиреоидите Хашимото), повышенные титры антити�
реоидных АТ в крови (кроме юношеского лимфоци�
тарного тиреоидита и тиреоидита Риделя).

ÎÏÓÕÎËÈ ÙÈÒÎÂÈÄÍÎÉ ÆÅËÅÇÛ

Опухоли щитовидной железы (МКБ: C73 Зло�
качественное новообразование щитовидной
железы, D34 Доброкачественное новообразо�
вание щитовидной железы) могут быть первич�
ными и вторичными. Вторичные опухоли —
метастазы рака других локализаций (пищево�
да, лёгкого и т.д.).

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ ПЕРВИПЕРВИПЕРВИПЕРВИПЕРВИЧЧЧЧЧНЫХНЫХНЫХНЫХНЫХ ОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙ

•••••  Эпителиальные

††††† ДобрДобрДобрДобрДоброкачественныеокачественныеокачественныеокачественныеокачественные (аденомы): эмбриональная,
микрофолликулярная, фетальная, фолликулярная из
В�клеток, папиллярная, из С�клеток* (апудома), сме�
шанного строения.

Ðèñ. 15-16. Ïàòîãåíåç õðîíè÷åñêîãî òèðåîèäèòà.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология хронического тиреоидита

††††† ТТТТТиреоидитиреоидитиреоидитиреоидитиреоидит ХашимотоХашимотоХашимотоХашимотоХашимото (МКБ: E06.3 Аутоиммунный
тиреоидит, см. рис. 15�17 на вклейке).

‡ Тотальная или субтотальная диффузно�очаговая
лимфоцитарная инфильтрация щитовидной желе�
зы с выраженным лимфоматозом.

‡ Гипертрофия и гиперплазия фолликулов с резор�
бцией коллоида — начальная стадия (гипертрофи�
ческий вариант, хашитоксикоз).

‡ Атрофия фолликулов — финальная стадия (атро�
фический вариант, гипотиреоз).

‡ Трансформация А�клеток в B�клетки.

‡ Склероз стромы при длительном течении процес�
са (при выраженном склерозе процесс трудно от�
личить от фиброзного тиреоидита).

††††† ЮношескийЮношескийЮношескийЮношескийЮношеский лимфоцитарныйлимфоцитарныйлимфоцитарныйлимфоцитарныйлимфоцитарный тиреоидиттиреоидиттиреоидиттиреоидиттиреоидит (МКБ: E06.3
Аутоиммунный тиреоидит): умеренная лимфоцитар�

* Некоторые авторы отрицают существование доброкаче�
ственных С�клеточных опухолей.

1
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††††† ЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественные (рак): папиллярный, фолликуляр�
ный, папиллярно�фолликулярный, недифференци�
рованный, плоскоклеточный, из С�клеток (медул�
лярный).

•••••  Неэпителиальные

††††† ДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественныеДоброкачественные: лимфома, фиброма, прочие опу�
холи.

††††† ЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественныеЗлокачественные: лимфосаркома, фибросаркома,
прочие опухоли.

МММММОРФОЛОРФОЛОРФОЛОРФОЛОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ ПЕРВИПЕРВИПЕРВИПЕРВИПЕРВИЧЧЧЧЧНЫХНЫХНЫХНЫХНЫХ ОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙ ЩИТЩИТЩИТЩИТЩИТОВИДНОВИДНОВИДНОВИДНОВИДНОЙОЙОЙОЙОЙ

ЖЕЛЕЗЫЖЕЛЕЗЫЖЕЛЕЗЫЖЕЛЕЗЫЖЕЛЕЗЫ

•••••  Аденомы

††††† Солидные или трабекулярные клеточные структуры
из крупных мономорфных клеток со светлыми яд�
рами — эмбриональное строение.

††††† Маленькие незрелые фолликулы из кубического или
цилиндрического эпителия с небольшим количе�
ством коллоида — микрофолликулярная аденома.

††††† Сосочковые структуры из крупных мономорфных
клеток, как правило, в кистозной полости — па�
пиллярная цистаденома.

††††† Фолликулярные структуры из В�клеток — В�кле�
точная аденома.

††††† Трабекулярные, альвеолярные и перицитарные
структуры из мономорфных веретеновидных С�кле�
ток — С�клеточная аденома.

•  Рак щитовидной железы

††††† Клеточный и ядерный полиморфизм.

††††† Формирование папиллярных (папиллярный рак —
рис. 15�18 на вклейке), фолликулярных (фоллику�
лярный рак), папиллярно�фолликулярных (папил�
лярно�фолликулярный рак) и солидных (недиффе�
ренцированный рак) структур.

††††† Фолликулоподобные структуры из полиморфных
В�клеток — В�клеточный рак.

††††† Тяжи и солидные пласты из полиморфных С�кле�
ток, амилоидоз стромы — С�клеточный рак.

††††† Пласты и комплексы из атипичных клеток, напо�
минающие плоский эпителий с ороговением или
без него — плоскоклеточный рак.

††††† Инвазивный и инфильтрирующий рост.

††††† Лимфогенные или гематогенные метастазы.

ОООООСНСНСНСНСНОВНЫЕОВНЫЕОВНЫЕОВНЫЕОВНЫЕ КЛИНИКЛИНИКЛИНИКЛИНИКЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ СИМПТСИМПТСИМПТСИМПТСИМПТОООООМЫМЫМЫМЫМЫ ОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙ

ЩИТОВИДНОЙЩИТОВИДНОЙЩИТОВИДНОЙЩИТОВИДНОЙЩИТОВИДНОЙ ЖЕЛЕЗЫЖЕЛЕЗЫЖЕЛЕЗЫЖЕЛЕЗЫЖЕЛЕЗЫ

•••••  Аденомы: эластический и гомогенный узел щитовид�
ной железы (по данным УЗИ), подвижность узла, глад�
кая поверхность узла, наличие чёткой капсулы (по
данным УЗИ).

•  Рак щитовидной железы

††††† Плотный узел с бугристой поверхностью.

††††† Быстрый рост узла.

††††† Признаки инфильтрирующего роста узла: чувство сад�
нения в горле, осиплость голоса, неподвижность щи�
товидной железы.

††††† Нечёткие контуры узла (по данным УЗИ).

††††† Достоверная дооперационная диагностика опухолей
щитовидной железы возможна при проведении её
тонкоигольной пункционной биопсии.

ÏÎÐÎÊÈ ÐÀÇÂÈÒÈß ÙÈÒÎÂÈÄÍÎÉ
ÆÅËÅÇÛ

МКБМКБМКБМКБМКБ: Q89.2 Врождённые аномалии других эн�
докринных желёз.

•  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация

††††† Добавочная пирамидная доля.

††††† Кольцевидная щитовидная железа (охватывает тра�
хею).

††††† Эктопированная или добавочные щитовидные же�
лезы (обнаруживаются по всему тракту своего эмб�
рионального развития, от корня языка до диафраг�
мы).

††††† Аплазия (агенезия) щитовидной железы — её пол�
ное отсутствие (спорадический незобный крети�
низм).

††††† Гипоплазия щитовидной железы.

††††† Истинные кисты щитовидной железы.

•  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология

††††† Эндогенные причины: спонтанные мутации, эндок�
ринные болезни, возраст родителей (особенно ма�
тери) при зачатии.

††††† Экзогенные причины: факторы физические (радиа�
ционные, механические), химические (ЛС, бытовые
и промышленные химические вещества), биологи�
ческие (вирусы, микоплазмы, протозойные инфек�
ции), гипоксия, неполноценное питание.

•  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез пороков развития щитовидной железы при�
ведён на рис. 15�19.

•  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология пороков развития щитовидной железы:
добавочные и эктопированные щитовидные железы
обычного строения, недоразвитая щитовидная желе�
за, имеющая строение щитовидной железы эмбриона
или плода; атрофия паренхимы, отсутствие щитовид�
ной железы, кисты щитоподъязычного протока, выс�
тланные мерцательным, цилиндрическим или плос�
ким эпителием (бранхиогенные кисты).

•  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы пороков развития щи�
товидной железы: гипотиреоз (вплоть до атиреоза —
кретинизм), тиреотоксикоз (редко), без клинических
проявлений.

ÃÈÏÎÒÈÐÅÎÇ

Гипотиреоз — клинический синдром, возни�
кающий в результате абсолютного или отно�
сительного дефицита йодсодержащих тиреоид�
ных гормонов в организме.

1
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МКБМКБМКБМКБМКБ: E01 Болезни щитовидной железы, связан�
ные с йодной недостаточностью, и сходные состоя�
ния, E02 Субклинический гипотиреоз вследствие
йодной недостаточности, E03 Другие формы гипо�
тиреоза.

•  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация синдрома гипотиреоза

††††† Первичный — уменьшение объёма функционирую�
щей ткани щитовидной железы или/и дефекты син�
теза тиреоидных гормонов.

††††† Вторичный — патология гипофиза с уменьшением
синтеза и секреции ТТГ.

††††† Третичный — патология гипоталамуса с уменьше�
нием синтеза и секреции тиролиберина.

††††† Периферический — нарушение транспорта и ре�
цепции тиреоидных гормонов.

•  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология

††††† Первичный синдром гипотиреоза: пороки развития
щитовидной железы, тиреоидиты (в том числе спе�
цифические, радиационный и инфекционные), ти�
реоидэктомия, тиреостатическая терапия (препара�
ты йода, лития), врождённые энзимопатии, опухоли

(особенно злокачественные) щитовидной железы,
йодная недостаточность, избыток йода в воде и
пище.

††††† Вторичный синдром гипотиреоза: гипофизарная
кахексия (болезнь Симмондса), опухоли гипофиза,
операции на гипофизе, лучевое воздействие на ги�
пофиз, нейроинфекции, травмы гипофиза, крово�
излияния в гипофиз, гипофизарный нанизм.

††††† Третичный синдром гипотиреоза: опухоли гипота�
ламуса, нейроинфекции, травмы гипоталамуса, кро�
воизлияния в гипоталамус.

††††† Периферический синдром гипотиреоза: генетичес�
кие или приобретённые нарушения транспортных для
тиреоидных гормонов белков и генетически обуслов�
ленные дефекты рецепторов тиреоидных гормонов.

•  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез синдрома гипотиреоза представлен на рис.
15�20.

•  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология синдрома гипотиреоза

††††† Изменения в гипоталамусе, гипофизе, щитовидной
железе определяются видом развивающихся в них па�
тологических процессов. Характерна гипертрофия
ТТГ�продуцирующих клеток (чаще хромофобных) —
клеток тиреоидэктомии.

Ðèñ. 15-19. Ïàòîãåíåç ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ùèòîâèäíîé æåëåçû.

Ðèñ. 15-20. Ïàòîãåíåç ñèíäðîìà ãèïîòèðåîçà.



Áîëåçíè ýíäîêðèííîé ñèñòåìû ✧ 447447447447447

††††† Периферические ткани и органы: гиперкератоз и ат�
рофия эпидермиса, отёки, полисерозиты, скелетные
мышцы: лизис миофибрилл, лимфогистиоцитарная
инфильтрация (миозит), миокард: перимускулярный
отёк, атеросклероз коронарных артерий, атрофия коры
надпочечников, нервы: демиелинизация, атрофия и
воспаление слизистой оболочки ЖКТ.

•  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы: микседематозные
отёки, гипотермия, ожирение, невропатия (парестезии,
снижение рефлексов, сонливость, заторможенность,
нарушение памяти), брадикардия, гипотония, диспеп�
тические расстройства, анемия, дисфункция яични�
ков, импотенция, алопеция, кретинизм (при синдро�
ме гипотиреоза в детском возрасте), гипотиреоидная
кома.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Гипотиреоз»,
«Кома микседематозная».

Áîëåçíè îêîëîùèòîâèäíûõ
æåëåç*

Околощитовидные железы — эндокринные орга�
ны (обычно их 4, по две с каждой стороны, но
может быть до 12), развивающиеся из 3�го и 4�го
жаберных карманов и расположенные по задней
поверхности щитовидной железы, но могут быть
погружены в её ткань. Размеры: 6×4×2 мм, общая
масса 0,05–0,5 г, спереди эти железы прилежат к
внутренней капсуле щитовидной железы, сзади
покрыты наружной её капсулой. Строма около�
щитовидных желёз (отроги её капсулы) состоит
из рыхлой волокнистой соединительной ткани
(с небольшим количеством лимфоидных кле�
ток), сосудов, нервов и белой жировой ткани (с
возрастом её количество увеличивается). Парен�
хима околощитовидных желёз представлена глав�
ными паратиреоцитами (светлые клетки гормо�
нально активны и синтезируют ПТГ, тёмные —
обычно покоящиеся, с возрастом главные клет�
ки образуют мелкие фолликулы) и оксифильны�
ми паратиреоцитами (содержат большое коли�
чество митохондрий; функциональное значение
неизвестно). Паратиреокрин — один из главных
регуляторов обмена кальция: стимулирует резор�
бцию костной ткани и освобождение из неё Ca2+

за счёт активации остеокластов, в почках усили�
вает реабсорбцию Ca2+ и подавляет реабсорбцию
фосфатов, в кишечнике увеличивает всасывание
Ca2+. Патология паращитовидных желёз тесно
связана с нарушениями обмена кальция и раз�
вивается в рамках синдромов гиперпаратиреоза
(МКБ: E21 Гиперпаратиреоз и другие наруше�
ния паращитовидной [околощитовидной] желе�

зы) либо гипопаратиреоза (МКБ: E20 Гипопа�
ратиреоз).

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Паратиреок�
рин», «Относящийся к ПТГ пептид», «Болезнь Олб�
райта», «Гипокальциемия», «Гипомагниемия», «Гипо�
фосфатемия», «Гиперкальциемия», «Рахит», разделы
«Нарушения обмена кальция» в главе 2, а также «Ра�
хит и остеомаляция», «Паратиреоидная остеодист�
рофия» в главе 20.

ГГГГГИПОПАРАТИРЕОЗИПОПАРАТИРЕОЗИПОПАРАТИРЕОЗИПОПАРАТИРЕОЗИПОПАРАТИРЕОЗ

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация

Гипопаратиреоз (МКБ: E20 Гипопаратиреоз): врож�
дённый (гипоплазия или анаплазия околощитовид�
ных желёз, идиопатический [аутоиммунный]) —
изолированное поражение околощитовидных же�
лёз, в рамках синдрома полигландулярной недо�
статочности, послеоперационный (удаление око�
лощитовидных желёз, в связи с нарушением
кровоснабжения и иннервации околощитовидных
желёз), лекарственный, радиационный, сосудистый
(кровоизлияния в околощитовидные железы, ин�
фаркты околощитовидных желёз), инфекционный.

Псевдогипопаратиреоз (МКБ: E20.1 Псевдогипопа�
ратиреоз) — нечувствительность органов�мишеней
к ПТГ.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Наиболее частые причины развития син�
дрома гипопаратиреоза: удаление околощитовидных
желёз (в 0,2–5,8%) во время операций на щитовид�
ной железе, лучевое повреждение околощитовидных
желёз (в том числе терапевтическое), воспалитель�
ные (инфекционные) процессы в области шеи (тире�
оидиты, абсцессы и флегмоны шеи), врождённая
гипо�плазия или аплазия околощитовидных желёз,
аутоиммунное поражение околощитовидных желёз

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез гипопаратиреозагипопаратиреозагипопаратиреозагипопаратиреозагипопаратиреоза рассмотрен на рис. 15�
21.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология

††††† Околощитовидная железа (определяется характе�
ром её повреждения): гипоплазия и аплазия, воспа�
ление (в том числе аутоиммунное), дистрофия, не�
кроз, кровоизлияние, атрофия.

††††† Другие органы: эрозии слизистой оболочки желуд�
ка, жировая дистрофия печени, диапедезные кро�
воизлияния в слизистых и серозных оболочках, ги�
алиново�капельная и гидропическая дистрофия
эпителия извитых канальцев почек, петрификаты в
почках, хрящах, сосудах.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы гипопаратирео�
за: тетания — судорожные сокращения скелетных
мышц: явная — тонические судороги, скрытая —
выявляется по симптомам Хвостека и Труссо; ларин�
го� и бронхо�спазмы, дисфагия, рвота, поносы/запо�
ры; вегетативные нарушения (жар/озноб, головок�
ружение, боли в области сердца, сердцебиение),
трофические нарушения (катаракта, поражение зу�
бов, ногтей, волос, нарушение роста, паратиреоприв�
ная кахексия), изменения психики (неврозы, сниже�
ние памяти, бессонница, депрессия).* Автор раздела «Болезни околощитовидных желёз» —

П.В. Юшков.
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ГГГГГИПЕРПАРАТИРЕОЗИПЕРПАРАТИРЕОЗИПЕРПАРАТИРЕОЗИПЕРПАРАТИРЕОЗИПЕРПАРАТИРЕОЗ

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация

††††† Первичный гиперпаратиреоз (паратиреоидная остеодист�
рофия) — первичная гиперплазия или аденомы (рак) око�
лощитовидных желёз (изолированные формы и в составе
множественных эндокринных неоплазий).

††††† Вторичный гиперпаратиреоз — компенсаторная ги�
перплазия околощитовидных желёз в ответ на дли�
тельную гипокальциемию и гиперфосфатемию.

††††† Третичный гиперпаратиреоз — аденома околощи�
товидных желёз при длительно существующем вто�
ричном синдроме гиперпаратиреоза.

††††† Псевдогиперпаратиреоз связан с продукцией ПТГ (или
ПТГ�подобных веществ) опухолями непаратиреоид�
ного происхождения (гормонально активные опухоли
лёгких, ЖКТ и т.д.).

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология вторичного гиперпаратиреоза: ХПН различ�
ного генеза, тубулопатии (синдром Фанкони), каналь�
цевый ацидоз, синдром мальабсорбции, резецированный
желудок, билиарный цирроз печени, остеомаляция (се�
нильная, идиопатическая, при миеломной болезни, при
метастазах различных карцином в кости), недостаточ�
ность витамина D.

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез синдрома гиперпаратиреоза представлен на
рис. 15�22.

Ðèñ. 15-21. Ïàòîãåíåç ñèíäðîìà ãèïîïàðàòèðåîçà.

Ðèñ. 15-22. Ïàòîãåíåç ñèíäðîìà ãèïåðïàðàòèðåîçà.
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•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология синдрома гиперпаратиреоза

††††† Околощитовидная железа: гиперплазия (обычно во
всех железах; из гормонально активных клеток), аде�
нома (обычно в одной железе, имеет чёткую капсулу,
обычно из главных клеток, имеет солидное, трабеку�
лярное, альвеолярное, железистое, перицитарное стро�
ение), рак (клеточный полиморфизм, инфильтрирую�
щий рост, метастазы редки и возникают поздно).

††††† Кости и другие органы: деминерализация, лакунарный
остеолиз, разрастание остеоидной ткани, кисты, мета�
статическое обызвествление, а также прогрессирую�
щий артериокальциноз и склероз, оксалатные и фос�
фатные камни в почках.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы гиперпаратиреоза:
боли в костях, деформации скелета, патологические
переломы, миопатия, диспепсия, нефролитиаз, изме�
нения психики (депрессия, сонливость, снижение
памяти), гиперпаратиреоидный криз.

Áîëåçíè íàäïî÷å÷íèêîâ*

Надпочечники — парные эндокринные желе�
зы, развивающиеся из мезодермы (корковое
вещество) и нейроэктодермы (хромаффинная
ткань мозгового вещества) и расположенные в
забрюшинной клетчатке над верхними полю�
сами почек. Размеры железы: вертикальный —
30–60 мм, поперечный — около 30 мм, пере�
днезадний — 4–6 мм, масса около 4 г. Грани�
цы правого надпочечника: верхняя и задняя —
диафрагма, передняя — правая доля печени,
медиальная — нижняя полая вена, нижняя —
почка; левого надпочечника: верхняя и зад�
няя — диафрагма, передняя — сальниковая
сумка и желудок, медиальная — узел чревного
сплетения, нижняя — почка, поджелудочная
железа. Строма надпочечников образована от�
рогами его капсулы, богата сосудами капил�
лярного типа. Паренхима состоит из корково�
го и мозгового вещества.

•••••  КорковоеКорковоеКорковоеКорковоеКорковое веществовеществовеществовеществовещество подразделяется на 3 зоны — клу�
бочковую, пучковую и сетчатую.

††††† КлубочковаяКлубочковаяКлубочковаяКлубочковаяКлубочковая зоназоназоназоназона представлена тёмными клетками,
образующими небольшие гроздья и секретирующи�
ми минералокортикоиды. Основной минералокор�
тикоид — альдостерон в почках увеличивает реаб�
сорбцию Na+ и выделение K+ и H+.

††††† ПучковаяПучковаяПучковаяПучковаяПучковая зоназоназоназоназона. Крупные полигональные светлые
клетки образуют тяжи и секретируют глюкокорти�
коиды (кортизол и кортикостерон). Основные эф�
фекты глюкокортикоидов: повышение концентра�
ции глюкозы в крови, антиинсулиновое действие,
торможение синтеза белка (кроме печени), липоли�
тический эффект и перераспределение жира в орга�
низме, сосудосуживающее действие, торможение
воспалительных (в т.ч. иммунных) реакций, участие в

адаптационном синдроме, минералокортикоидное
действие.

††††† СетчатаяСетчатаяСетчатаяСетчатаяСетчатая зоназоназоназоназона. Клетки разного размера образуют
разнонаправленные тяжи и секретируют половые
стероиды. Основные половые стероиды — тесто�
стерон и эстрадиол, их эффекты: формирование
половых органов, развитие вторичных половых
признаков, регуляция либидо, анаболический эф�
фект.

•••••  МозговоеМозговоеМозговоеМозговоеМозговое веществовеществовеществовеществовещество. Крупные овальные клетки обра�
зуют гроздья и тяжи, продуцируют катехоламины и
некоторые другие биологически активные вещества.
Эффекты катехоламинов (адреналина и норадрена�
лина): возрастание частоты и силы сердечных со�
кращений, сосудосуживающее действие, бронходи�
латация, расслабление мышц ЖКТ и угнетение
перистальтики, гипергликемический эффект (адре�
налин), липолитическое действие.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Альдостерон»,
«Глюкокортикоиды», «Дигидротестостерон», «Тесто�
стерон», «Эстрогены», «Прогестины».

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÊÎÐÊÎÂÎÃÎ ÂÅÙÅÑÒÂÀ
ÍÀÄÏÎ×Å×ÍÈÊÀ

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ ИИИИИЦЕНКОЦЕНКОЦЕНКОЦЕНКОЦЕНКО–––––КККККУШИНГАУШИНГАУШИНГАУШИНГАУШИНГА

Синдром Иценко–Кушинга (МКБ: E24 Синд�
ром Иценко–Кушинга) — гиперкортицизм,
обусловленный гиперпродукцией глюкокорти�
коидов корой надпочечников вследствие глю�
костеромы или секретирующей АКТГ опухоли
различных органов (бронхов, вилочковой же�
лезы, поджелудочной железы, печени, но не
гипофиза). Отдельно выделяют ятрогенный (ле�
карственный) синдром Иценко–Кушинга,
встречающийся значительно чаще, чем спон�
танный; обычно развивается у больных, дли�
тельное время получающих глюкокортикоиды
по поводу бронхиальной астмы и других забо�
леваний.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология синдромасиндромасиндромасиндромасиндрома ИценкоИценкоИценкоИценкоИценко–КушингаКушингаКушингаКушингаКушинга

††††† Надпочечники: аденома пучковой зоны коры (из
светлых, тёмных или разных клеток, рис. 15�23 на
вклейке), рак пучковой зоны коры — опухоль из
атипичных клеток, часто инфильтрирующий рост;
гиперплазия пучковой зоны коры.

††††† Другие органы и ткани: атрофия и липоматоз щи�
товидной железы, характерное ожирение (верхне�
средний тип), гиперплазия островков поджелу�
дочной железы (особенно β�клеток), жировая
дистрофия печени, атеросклероз, эластолиз и кол�
лагенолиз (особенно в дерме), атрофия половых
желёз.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: см. «Болезнь Иценко–Ку�
шинга» в разделе «Болезни гипоталамо�гипофизарной
системы» этой главы.

* Автор раздела «Болезни надпочечников» — П.В. Юшков.

1
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ГГГГГИПЕРАЛЬДОСТЕРОНИЗМИПЕРАЛЬДОСТЕРОНИЗМИПЕРАЛЬДОСТЕРОНИЗМИПЕРАЛЬДОСТЕРОНИЗМИПЕРАЛЬДОСТЕРОНИЗМ

Гиперальдостеронизм (МКБ: E26 Гиперальдосте�
ронизм) — состояние, возникающее вследствие ги�
персекреции альдостерона или нарушений его ме�
таболизма. Различают первичный и вторичный
гиперальдостеронизм.

ПервичныйПервичныйПервичныйПервичныйПервичный гиперальдостеронизмгиперальдостеронизмгиперальдостеронизмгиперальдостеронизмгиперальдостеронизм (МКБ: E26.0 Первич�
ный гиперальдостеронизм) — клинический синдром (синд�
ром Конна), возникающий при поражениях надпочечников
и проявляющийся артериальной гипертензией, гипокалие�
мией и низким содержанием ренина в сыворотке крови.

ВторичныйВторичныйВторичныйВторичныйВторичный гиперальдостеронизмгиперальдостеронизмгиперальдостеронизмгиперальдостеронизмгиперальдостеронизм (симптоматический;
МКБ: E26.1 Вторичный гиперальдостеронизм) обуслов�
лен причинами, локализованными вне надпочечников.
Содержание ренина значительно повышено. Вторичный
гиперальдостеронизм может развиваться при стенозе
почечных артерий, злокачественной артериальной ги�
пертензии, ренинсекретирующих опухолях, наличии
эктопических очагов секреции АКТГ, при синдроме
Барттера, приёме пероральных контрацептивов, а так�
же при различных состояниях, сопровождающихся отё�
ками (сердечная недостаточность, цирроз печени, не�
фротический синдром, что вызывает ишемию клеток
юкстагломерулярного аппарата почек и приводит к выс�
вобождению ренина, увеличивающего содержание ан�
гиотензинов и альдостерона).

•  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез гиперальдостеронизма рассмотрен на рис.
15�24.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология гиперальдостеронизмагиперальдостеронизмагиперальдостеронизмагиперальдостеронизмагиперальдостеронизма

††††† Надпочечники: аденома из клеток клубочковой зоны
коры (первичный гиперальдостеронизм), гиперпла�
зия клеток клубочковой зоны коры (вторичный ги�
перальдостеронизм).

††††† Другие органы: дистрофия эпителия канальцев по�
чек, артериоло� и гломерулосклероз и гиалиноз в
почках, пиелонефрит, очаговые некрозы сердечной
мышцы и скелетной мускулатуры.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы гиперальдостеро�
низма: первичный гиперальдостеронизм (артериальная
гипертензия, нейромышечные симптомы в виде тета�
нии, слабости, парестезий, почечные симптомы — по�
лиурия, полидипсия, никтурия, протеинурия), вторич�
ный гиперальдостеронизм: симптомы, связанные с
основным заболеванием, симптомы первичного гипе�
ральдостеронизма.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Синдром Бартте�
ра», «Гиперплазия коры надпочечников».

ОООООПУХОЛИПУХОЛИПУХОЛИПУХОЛИПУХОЛИ НАДПОНАДПОНАДПОНАДПОНАДПОЧЧЧЧЧЕЕЕЕЕЧЧЧЧЧНИКАНИКАНИКАНИКАНИКА

Эпителиальные опухоли коры надпочечников
(МКБ: C74 Злокачественное новообразование
надпочечника, D35.0 Доброкачественное ново�
образование надпочечника) обычно характери�
зуются продукцией разных гормонов (исключе�
ние — инциденталомы). Их
клинико�морфологическая картина полиморф�
на и определяется эффектами разных гормонов.
Возможны метастазы рака различных локализа�
ций: лёгких, МЖ, кишечника и т.д.

К неэпителиальным опухолям надпочечников
относятся липома, нейрофиброма, ганглионев�
рома, ганглионейробластома, лейомиома и др.
Неопухолевые поражения надпочечников — ки�
ста, амилоидоз, гематома и т.д.

Феохромоцитома рассмотрена ниже, в разделе
«Заболевания мозгового вещества надпочечни�
ка».

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Андростеро�
ма», «Глюкостерома», «Инциденталомы», «Кортико�
эстрома».

Ðèñ. 15-24. Ïàòîãåíåç ãèïåðàëüäîñòåðîíèçìà.
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ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЕЕЕЕЕННАЯННАЯННАЯННАЯННАЯ ДИСФУНКЦИЯДИСФУНКЦИЯДИСФУНКЦИЯДИСФУНКЦИЯДИСФУНКЦИЯ КОРЫКОРЫКОРЫКОРЫКОРЫ НАДПОНАДПОНАДПОНАДПОНАДПОЧЧЧЧЧЕЕЕЕЕЧЧЧЧЧНИКОВНИКОВНИКОВНИКОВНИКОВ

Врождённая дисфункция коры надпочечников
(врождённая вирилизирующая гиперплазия
коры, адреногенитальный синдром; МКБ: E25
Адреногенитальные расстройства) — группа па�
тологических процессов, связанных с генетичес�
ки обусловленными дефектами ферментов сте�
роидогенеза, приводящими к гиперплазии коры.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация врождённой дисфункции коры над�
почечников

††††† По типам гиперплазии коры надпочечника:

I (OMIM 201710) — липоидная гиперплазия вслед�
ствие дефекта STAR�белка (Steroidogenic Acute
Regulatory Protein, OMIM *600617, ген STAR,
8p11.2). Синдром описали Прадер и Зибенманн
[63а].

II (OMIM 201810) — недостаточность 3β�гидро�
ксистероиддегидрогеназы (КФ 1.1.1.51, 1.1.1.210,
ген HSD3B2, 1p13.1).

III (OMIM 201910) — недостаточность 21�моноок�
сигеназы стероидов (КФ 1.14.99.10, синонимы: 21�
гидроксилаза стероидов, цитохром p450 XXIA1).

IV (OMIM 202010) — недостаточность 11β�моно�
оксигеназы стероидов (КФ 1.14.15.4, синонимы:
11β�гидроксилаза стероидов, 11β�/18�гидроксила�
за стероидов, цитохром p450 XIB1).

V (OMIM 202110) — недостаточность 17α�моноок�
сигеназы стероидов (КФ 1.14.99.9, синонимы:
17α �гидроксилаза/17,20�лиаза, цитохром p450
XVIIA1). Синдром описал Бильери [8б].

В каталоге OMIM зарегистрированы и другие на�
следственные формы гиперплазии надпочечников
(OMIM 201750, 201810, 202150, 202155).

††††† По времени развития: пренатальная, постнаталь�
ная.

††††† По клиническому течению: вирильная, сольтеря�
ющая, гипертоническая формы.

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез врождённой дисфункции коры надпочеч�
ников представлен на рис. 15�25.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология врождённой дисфункции коры надпо�
чечников

††††† Вирильная форма у девочек: урогенитальный си�
нус, гипертрофия клитора, атрофия матки, атро�
фия или склерокистоз яичников.

††††† Вирильная форма у мальчиков: макропенис, атро�
фия сперматогенного эпителия, гиперплазия кле�
ток Ляйдига, ляйдигомы.

††††† Сольтеряющая форма: эксикоз, парез сосудов мик�
роциркуляторного русла.

††††† Гипертоническая форма: гиалиноз и склероз арте�
риол, гипертрофия миокарда, изменения в других
органах характерны для артериальной гипертензии.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы врождённой дис�
функции коры надпочечников: вирильный синдром
у девочек, раннее половое созревание и гиперсексу�
альность у мальчиков, судороги; гипотония, рвота,
обезвоживание — сольтеряющая форма; артериаль�
ная гипертензия — гипертоническая форма.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статья «Синдром ад�
реногенитальный».

Ðèñ. 15-25. Ïàòîãåíåç âðîæä¸ííîé äèñôóíêöèè êîðû íàäïî÷å÷íèêîâ (ÂÄÊÍ).
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НННННЕДОСТЕДОСТЕДОСТЕДОСТЕДОСТАААААТТТТТОООООЧЧЧЧЧНННННОСТЬОСТЬОСТЬОСТЬОСТЬ КОРЫКОРЫКОРЫКОРЫКОРЫ НАДПОНАДПОНАДПОНАДПОНАДПОЧЧЧЧЧЕЕЕЕЕЧЧЧЧЧНИКОВНИКОВНИКОВНИКОВНИКОВ

МКБМКБМКБМКБМКБ: E27.1 Первичная недостаточность коры
надпочечников, E27.2 Аддисонов криз, E27.3
Медикаментозная недостаточность коры надпочеч�
ников, E27.4 Другая и неуточнённая недостаточность
коры надпочечников. OMIMOMIMOMIMOMIMOMIM: Врождённая болезнь
Аддисона (OMIM 103230), Гипоадренокортицизм
семейный (240200), Гипоплазия коры надпочечни�
ка семейная (300200), Дефекты глюкокортикоидных
рецепторов (OMIM 138040), Недостаточность гли�
церол киназы (OMIM 307030), Синдром Оллгрова
(OMIM 231550), Синдром полигландулярный ауто�
иммунный (OMIM 240300, 269200).

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация недостаточности коры надпочечников

††††† По механизму развития: первичная — первичное по�
ражение надпочечника, вторичная — вторичное по�
ражение надпочечников при нарушениях в гипота�
ламо�гипофизарной системе, третичная —
относительный дефицит гормонов коры при наруше�
нии их транспорта и рецепции.

††††† По объёму недостаточности: изолированная — недо�
статочность одного из жизненно важных гормонов
коры (например, гипоальдостеронизм), сочетанная —
дефицит нескольких или всех кортикостероидов.

††††† По клиническому течению: острая, хроническая.

•••••  ОстраяОстраяОстраяОстраяОстрая недостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточность коры надпочечников [МКБ:
A39.1+ Синдром Уотерхауса–Фридериксена (E35.1*)].

††††† ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: родовая травма, инфекционный (септи�
ческий) шок (синдром Уотерхауса–Фридериксена),
удаление одного из надпочечников при атрофии,
гипоплазии и аплазии другого, острые интоксика�
ции (алкогольная и т.д.), резкая отмена стероидной
терапии, острая гипоталамо�гипофизарная недоста�
точность, запредельный стресс (тяжёлые операции),
декомпенсация хронической недостаточности коры
надпочечников.

††††† ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез острой недостаточности коры надпочеч�
ников рассмотрен на рис. 15�26.

††††† МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология острой недостаточности коры надпо�
чечников

‡ Надпочечники: некрозы, кровоизлияния, атрофия,
гипо� и аплазия (редко).

‡ Другие органы и ткани: изменения укладываются
в морфологию шока.

††††† ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы острой недостаточ�
ности коры надпочечников подразделяют на 3 ос�
новных компонента:

‡ сердечно�сосудистый (коллапс с гипотонией вплоть
до нулевых цифр);

‡ желудочно�кишечный (рвота, понос, резкие боли
в животе);

‡ нервно�психический (возбуждение, бред, галлю�
цинации, адинамия, кома).

•••••  ХроническаяХроническаяХроническаяХроническаяХроническая недостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточность коры надпочечников. Раз�
личают первичную (болезнь Аддисона) и вторичную
(поражение надпочечников за счёт нарушений в ги�
поталамо�гипофизарной системе и снижения секре�
ции АКТГ) формы.

††††† ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология

‡ Первичная хроническая недостаточность коры над�
почечников: аутоиммунное поражение надпочеч�
ника, туберкулёз и первичные опухоли надпочеч�
ника, метастазы рака в надпочечник (особенно рака
лёгкого), другие инфекционные процессы (гриб�
ковая, сифилитическая).

‡ Вторичная хроническая недостаточность коры над�
почечников:  опухоли гипофиза и гипоталамуса,
кровоизлияния в гипофиз, нейроинфекции, опе�
рации на гипофизе, облучение и травмы гипофиза.

††††† ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез первичной хронической недостаточности
коры надпочечников рассмотрен на рис. 15�27, а
вторичной — на рис. 15�28.

††††† МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология

‡ Первичная хроническая недостаточность коры над�
почечников.

§ Надпочечники: аутоиммунное воспаление, ат�
рофия паренхимы, склероз стромы; изменения,

Ðèñ. 15-26. Ïàòîãåíåç îñòðîé íåäîñòàòî÷íîñòè êîðû íàäïî÷å÷íèêîâ.
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сопутствующие причине заболевания (опухоль,
туберкулёз и т.д.).

§ Другие органы и ткани: атрофия и дистрофия
паренхимы и склероз стромы различных орга�
нов (сердце, печень, почки, мышцы), расшире�
ние просвета и склероз стенок сосудов среднего
и мелкого калибра, аутоиммунное воспаление в
некоторых органах (щитовидная железа, ЖКТ).

‡ Вторичная хроническая недостаточность коры над�
почечников.

§ Надпочечники: атрофия паренхимы.

§ Другие органы и ткани: изменения соответству�
ют аденогипофизарной недостаточности.

††††† ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы хронической недо�
статочности коры надпочечников

‡ Первичная хроническая недостаточность коры над�
почечников: слабость, похудание, гиперпигмента�
ция, гипотония, диспепсия, боли в суставах и
мышцах.

‡ Вторичная хроническая недостаточность коры над�
почечников: изменения соответствуют таковым при

первичной хронической недостаточности коры над�
почечников (кроме гиперпигментации), а также ги�
потиреоз, гипогонадизм, нарушения роста.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Гипоальдостеро�
низм», «Адренолейкодистрофия», «Болезнь Аддисона».

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÌÎÇÃÎÂÎÃÎ ÂÅÙÅÑÒÂÀ
ÍÀÄÏÎ×Å×ÍÈÊÀ

ФФФФФЕОХРОМОЦИТОМАЕОХРОМОЦИТОМАЕОХРОМОЦИТОМАЕОХРОМОЦИТОМАЕОХРОМОЦИТОМА

Феохромоцитома надпочечников (МКБ: C74.1
Злокачественное новообразование мозгового
слоя надпочечника, E27.5 Гиперфункция моз�
гового слоя надпочечников) — доброкачествен�
ная опухоль из хромаффинной ткани надпо�
чечников.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация

††††† По клиническому течению: симпатико�адреналовая
(пароксизмальная), постоянная, бессимптомная
формы.

Ðèñ. 15-27. Ïàòîãåíåç ïåðâè÷íîé õðîíè÷åñêîé íåäîñòàòî÷íîñòè êîðû íàäïî÷å÷íèêîâ.

Ðèñ. 15-28. Ïàòîãåíåç âòîðè÷íîé õðîíè÷åñêîé íåäîñòàòî÷íîñòè êîðû íàäïî÷å÷íèêîâ.
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††††† По связи с поражением других органов: изолирован�
ная, в составе множественной эндокринной неопла�
зии.

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез изменений в организме при феохромоцитоме
представлен на рис. 15�29.

ловленное иммунное воспаление нескольких эндокрин�
ных желёз и неэндокринных органов и тканей.

•••••  ТТТТТипипипипип I I I I I (OMIM *240300, 21q22.3, ген APECED, ρ; частая
экспрессия HLA�B8, АТ к Аг коры надпочечников):
пик манифестации — 12 лет, при семейной форме
проявляется только у сибсов, нет связи с HLA, гипо�
паратиреоз (79–96%), кожно�слизистый кандидоз (17–
100%), первичный гиперкортицизм (22–100%), пер�
вичный гипогонадизм (26–45%), алопеция (30%),
синдром мальабсорбции (23%), злокачественная ане�
мия (14%), хронический гепатит (12%), гипотиреоз
или диффузный токсический зоб (10%), витилиго
(4%), СД1 (2–5%).

•••••  ТипТипТипТипТип IIIIIIIIII (синдром Шмидта; OMIM *269200, разные типы
наследования, включая многофакторное; Т�иммуно�
дефицит, частая экспрессия HLA�B8): пик манифес�
тации — 30 лет, при семейных формах может прояв�
ляться в нескольких поколениях, связь с HLA�B8, �Dw3,
�DR3, �DR4; первичный гиперкортицизм (100%), гипо�
тиреоз или диффузный токсический зоб (69–97%), СД1
(35–52%), витилиго (5–50%), первичный гипогонадизм
(3,5–16%), злокачественная анемия (16%).

ÌÍÎÆÅÑÒÂÅÍÍÛÅ ÝÍÄÎÊÐÈÍÍÛÅ
ÍÅÎÏËÀÇÈÈ

Множественные эндокринные неоплазии (аде�
номатоз полиэндокринный семейный; МКБ:
D44.8 Неопределённое новообразование с по�
ражением более чем одной эндокринной же�
лезы) — группа наследуемых заболеваний (ℜ ),
характеризующихся сочетанными опухолями и
предопухолевыми процессами органов эндо�
кринной системы, а также поражением других
систем организма.

ТипТипТипТипТип IIIII (синдром Вермера, OMIM *131100, 11q13, ℜ ):
опухоли или гиперплазия околощитовидных желёз,
опухоли островков Лангерханса и гипофиза.

ТипТипТипТипТип IIAIIAIIAIIAIIA (синдром Сиппла, OMIM #171400, 10q11.2,
мутации онкогена RET, ℜ ): медуллярный рак щито�
видной железы, феохромоцитома, гиперплазия око�
лощитовидных желёз.

ТипТипТипТипТип IIBIIBIIBIIBIIB (синдром Горлина, OMIM #162300, 10q11.2,
ℜ ): медуллярный рак щитовидной железы, феохро�
моцитома, гиперплазия околощитовидных желёз,
невриномы слизистых оболочек, патология мышц
и скелета, невропатии.

ТипТипТипТипТип IIIIIIIIIIIIIII (смешанные формы, «перекрещивающийся
синдром»).

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология множественныхмножественныхмножественныхмножественныхмножественных эндокринныхэндокринныхэндокринныхэндокринныхэндокринных дисплазийдисплазийдисплазийдисплазийдисплазий

•••••  ТипТипТипТипТип IIIII: солитарные (реже множественные) аденомы
околощитовидных желёз, диффузная гиперплазия
околощитовидных желёз, множественные опухоли
из клеток островков Лангерханса [гастриномы (чаще
всего), инсулиномы, ВИПомы, глюкагономы, гор�
монально�неактивные опухоли (редко)], гиперпла�
зия или аденомы гипофиза [с продукцией пролак�
тина (чаще всего), с продукцией СТГ или АКТГ,
гормонально�неактивные (редко)].

Ðèñ. 15-29. Ïàòîãåíåç èçìåíåíèé â îðãàíèçìå ïðè ôåî-
õðîìîöèòîìå.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология феохромоцитомы

††††† Ткань опухоли построена из клеток, напоминающих
клетки мозгового вещества надпочечников; может
иметь трабекулярное, альвеолярное, солидное строе�
ние; присутствует капсула.

††††† Другие органы и ткани: морфология артериальной ги�
пертензии, атеросклероз, метаболические некрозы
миокарда.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы феохромоцитомы:
злокачественная артериальная гипертензия, гипергли�
кемия, нарушение формулы и свёртывающей системы
крови, диспепсия, катехоламиновый шок, может не
иметь клинических симптомов при инциденталоме.

ФФФФФЕОХРОМОБЛАСТОМАЕОХРОМОБЛАСТОМАЕОХРОМОБЛАСТОМАЕОХРОМОБЛАСТОМАЕОХРОМОБЛАСТОМА

Феохромобластома надпочечников (МКБ: C74.1
Злокачественное новообразование мозгового
слоя надпочечника) — злокачественная опу�
холь из хромаффинной ткани надпочечников.
Ткань опухоли построена из резко атипичных
хромаффинных клеток, обычно имеет солид�
ное или дискомплексированное строение, ин�
фильтрирующий и инвазивный рост, лимфо�
генные и гематогенные метастазы.

ÑÈÍÄÐÎÌ ÀÓÒÎÈÌÌÓÍÍÎÉ
ÏÎËÈÃËÀÍÄÓËßÐÍÎÉ ÍÅÄÎÑÒÀÒÎ×ÍÎÑÒÈ

Синдром аутоиммунной полигландулярной недо�
статочности (МКБ: E31 Полигландулярная дис�
функция) — первичное поражение нескольких
эндокринных желёз аутоиммунной природы.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез синдрома аутоиммунной поли�
гландулярной недостаточности — генетически обус�
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•••••  ТТТТТипипипипип IIAIIAIIAIIAIIA: медуллярный рак щитовидной железы (С�
клеточная злокачественная опухоль, часто первич�
но множественная и часто с амилоидозом стромы)
продуцирует кальцитонин и другие биологически
активные вещества (серотонин, гистамин, АКТГ и
др.), феохромоцитома (часто множественная, дву�
сторонняя) и феохромобластома, диффузная ги�
перплазия околощитовидных желёз.

•••••  ТТТТТипипипипип IIBIIBIIBIIBIIB: проявления множественной эндокрин�
ной дисплазии типа IIB, а также множественные
невриномы слизистых оболочек (особенно в ЖКТ
— от языка до ануса), патология опорно�двигатель�
ного аппарата (арахнодактилия, кифоз, сколиоз,
подвывихи и вывихи суставов, дефрагментация ко�
стей), невропатии («конская стопа», невриты раз�
личной топики).

ÑÈÍÄÐÎÌ ÃÅÍÅÐÀËÈÇÎÂÀÍÍÎÉ
ËÈÏÎÄÈÑÒÐÎÔÈÈ

Синдром генерализованной липодистрофии
(МКБ: E88.1 Липодистрофия, не классифици�
рованная в других рубриках) — патологический
процесс, основным проявлением которого явля�
ется отсутствие подкожножировой клетчатки на
большей части поверхности тела.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация

ТТТТТипипипипип IIIII — бессимптомное или малосимптомное тече�
ние.

ТТТТТипипипипип IIIIIIIIII (пубертатный) — преобладание липоатрофи�
ческих проявлений.

ТТТТТипипипипип IIIIIIIIIIIIIII (ранний) — манифестация в 25–30 лет; пре�
обладание сердечно�сосудистых проявлений.

ТТТТТипипипипип IVIVIVIVIV (поздний) — манифестация после 35 лет; раз�
вёрнутая картина синдрома, быстрое прогрессиро�
вание.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология

††††† Предрасполагающие факторы (генетические, в том
числе мутации гена лептина): «центральная» патоло�
гия регуляции обмена липидов, «периферическая»
патология рецепции и пострецепторного метаболиз�
ма липидов.

††††† Разрешающие факторы: инфекции, черепно�мозго�
вые травмы, операции, беременность и роды (осо�
бенно осложнённые), психоэмоциональные стрессы,
разрешающий фактор неизвестен (идиопатический
синдром генерализованной липодистрофии).

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез синдрома генерализованной липодистрофии
рассмотрен на рис. 15�30.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология синдрома генерализованной липодист�
рофии

††††† Подкожная жировая ткань: атрофия, молодые (не�
зрелые) липоциты.

††††† ССС: склероз стенок сосудов, склероз стромы мио�
карда (в том числе с повреждением проводящей сис�
темы сердца), гипертрофия миокарда.

††††† Скелетные мышцы: гипертрофия, склероз сухожи�
лий и капсул.

††††† Печень: жировая дистрофия, острый и хронический
гепатит.

††††† ЦНС: атрофия и дистрофия нейронов мезо� и диэн�
цефальной области головного мозга.

††††† Яичники: склерокистоз яичников, гипертрофия и ги�
перплазия воротных (ляйдиговских) клеток яични�
ков.

††††† Системный фиброз стромы паренхиматозных орга�
нов.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы синдрома генера�
лизованной липодистрофии: диспепсия, нарушение
всех функций печени (вплоть до печёночной недо�

Ðèñ. 15-30. Ïàòîãåíåç ñèíäðîìà ãåíåðàëèçîâàííîé ëèïîäèñòðîôèè.
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статочности), дисфункция мезо� и диэнцефальных
структур ЦНС (в том числе гипоталамуса), наруше�
ния сердечного ритма, артериальная гипертензия, при�
знаки ИБС, дисфункция яичников, вирильный синд�
ром, тотальное или субтотальное отсутствие
подкожной жировой клетчатки, гипертрофия скелет�
ных мышц.

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статья «Липодистрофия»,
данные по липодистрофиям в приложении «Наслед�
ственные заболевания».

Ñàõàðíûé äèàáåò*
Сахарный диабет (СД) — хроническое заболе�
вание, обусловленное абсолютной или отно�
сительной инсулиновой недостаточностью,
приводящей к нарушению всех видов метабо�
лизма (прежде всего, углеводного — гипергли�
кемия), поражению сосудов (ангиопатии), не�
рвной системы (невропатии) и патологическим
изменениям в различных органах и тканях. СД
(МКБ: E10–E14 Сахарный диабет) является
самым распространённым эндокринным забо�
леванием, которым во всём мире страдает (по
данным ВОЗ) свыше 200 млн. человек. За пос�
ледние десятилетия отмечена постоянная от�
чётливая тенденция роста заболеваемости СД,
особенно в промышленно развитых странах, где
ежегодно число больных увеличивается на 6–
10% [73, 111]. В России за последние 15 лет
количество больных возросло более чем в 2
раза, достигнув в отдельных регионах 4% от
всего населения, а среди лиц в возрасте стар�
ше 70 лет даже превысив 10%. В связи с этим СД

представляет собой значительную медико�соци�
альную проблему и (наряду с сердечно�сосудис�
тыми и онкологическими болезнями) входит в
тройку заболеваний, являющихся наиболее час�
тыми причинами инвалидности и смерти [58,
98].

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Диабет. Исто�
рическая справка», «Диагностика лабораторная СД»,
«Инсулин», «Глюкагон», «Гипогликемия», «Синдром
Донохью».

КККККЛАЛАЛАЛАЛАССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯССИФИКАЦИЯ САХАРНСАХАРНСАХАРНСАХАРНСАХАРНОООООГГГГГООООО ДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТААААА

В связи с тем, что СД по своей природе гетероге�
нен, и анализ лишь показателей гипергликемии
не отражает его сущности, эксперты ВОЗ пред�
лагают следующую его классификацию, основан�
ную на рекомендациях американской диабето�
логической ассоциации (табл. 15�1).

Из классификации предложено исключить класс «на�
рушения толерантности к глюкозе», в связи с тем, что
это патологическое состояние может встречаться при
различных гипергликемических нарушениях, что само
по себе не является ещё диабетом и, по мнению экс�
пертов ВОЗ, отражает стадию «нарушенной регуляции
глюкозы». Для наиболее часто встречающихся вари�
антов заболевания предложено оставить только назва�
ние диабет типа 1 (СД1) или 2 (СД2) и исключить упот�
реблявшиеся ранее термины «инсулинзависимый» и
«инсулиннезависимый» СД. Это связано с тем, что ос�
нованием для диагноза последних служила проводи�
мая терапия заболевания, а не его патогенез. Кроме
того, в тяжёлых, а иногда и среднетяжёлых случаях
СД2 приходится назначать препараты инсулина, что
противоречит его определению как «инсулиннезави�
симого». Характеристика СД1 и СД2 представлена в
таблице 15–2.

Òàáëèöà 15-1. Ýòèîëîãè÷åñêàÿ êëàññèôèêàöèÿ ñàõàðíîãî äèàáåòà (ÂÎÇ, 1999)

* Автор раздела «Сахарный диабет» — Б.Б. Салтыков.

1. СД1 (деструкция β-клеток, обычно развивается абсолютная инсулиновая недостаточность)
А. – аутоиммунный
Б. – идиопатический

2. СД2 (от преимущественной резистентности к инсулину — относительная инсулиновая недостаточность — до
преимущественного секреторного дефекта с или без инсулиновой резистентности)
3. Другие специфические типы СД

А. — генетические дефекты β-клеточной функции
Б. — генетические дефекты в действии инсулина
В. — болезни экзокринной части поджелудочной железы
Г. — эндокринопатии
Д. — СД, индуцированный ЛС или химикалиями
Е. — инфекции
Ж. — необычные формы иммуноопосредованного СД

4. Другие генетические синдромы, иногда сочетающиеся с СД
5. Гестационный СД (диабет беременных)
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Òàáëèöà 15-2. Ñðàâíèòåëüíàÿ õàðàêòåðèñòèêà ÑÄ1 è ÑÄ2 [98]

ÑÀÕÀÐÍÛÉ ÄÈÀÁÅÒ ÒÈÏÀ 1

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

СД1 (МКБ: E10 Инсулинзависимый сахарный диа�
бет) обычно встречается у детей и подростков (юно�
шеский диабет), хотя в отдельных случаях может
развиваться и у взрослых (тогда речь идёт о латент�
ном СД1). Заболевание характеризуется, как пра�

вило, острым началом, инсулинопенией. В основе
СД1 лежит деструкция β�клеток островков Лангер�
ханса поджелудочной железы с наклонностью к ке�
тоацидозу, обусловленная иммунным поражением
(аутоиммунный диабет) островкового аппарата.
Значительное уменьшение вплоть до полного от�
сутствия β�клеток приводит к абсолютной инсули�
нозависимости, которая без заместительного лече�
ния быстро приводит к кетоацидозу,

Признаки диабета СД1 СД2
Распространённость
среди населения

До 0,5% 2–4%

Распространённость у
больных СД

10–20% 80–90%

Возраст к началу
заболевания

Обычно до 30 лет Обычно старше 40 лет

Начало болезни Острое Постепенное
Масса тела Понижена или нормальная Обычно повышена
Пол Несколько чаще мужчины Чаще болеют женщины
Инсулит в начале
болезни

Часто Отсутствует

Клиническая
симптоматика

Выраженная Часто стёртая

Течение заболевания Лабильное Стабильное
Склонность к
кетоацидозу

Выраженная Развивается редко

Уровень кетоновых тел
в крови

Часто повышен Обычно норма

Анализ мочи Глюкозурия и часто кетоацетонурия Глюкозурия
Уровень эндогенного
инсулина в крови

Понижен или отсутствует От слегка пониженного до повышенного

Потребность в
препаратах экзогенного
инсулина

Постоянная В тяжёлых случаях

Чувствительность к
инсулину

Выраженная Инсулинорезистентность

Сезонность начала
заболевания

Часто осенне-зимний период Отсутствует

Поджелудочная железа
при гистологическом
исследовании

Участки атрофии, дегрануляция и
уменьшение количества β-клеток или их
отсутствие, фиброз железы

Количество островков, содержание β-, α-,
δ- и РР-клеток в пределах возрастной
нормы, липоматоз, очаговый амилоидоз
железы

АТ к клеткам островков
поджелудочной железы

Обнаруживаются у 80–90% пациентов в
первые недели заболевания

Обычно отсутствуют

Аг системы HLA B8, В15, D, D/DR3, D/DR4 Ассоциированных с СД не выявлено
Семейные формы
заболевания

Редко Часто

Конкордантность у
монозиготных
близнецов

Меньше 50% Больше 90%

Частота СД у близких
родственников

Меньше 10% Больше 20%

Поздние осложнения Микроангиопатии Макроангиопатии
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гипергликемической коме и смерти больного. В
крови пациента обнаруживаются аутоантитела к
клеткам островков Лангерханса или к инсулину.
Как правило, заболевание развивается после пе�
ренесённой вирусной инфекции (Коксаки В3 и
В4, эпидемического паротита, цитомегаловирус,
вирус краснухи, ретровирусы, кори, ветряной
оспы, инфекционного мононуклеоза, вирусы ге�
патита). Вирусы оказывают по типу перекрёст�
ного иммунитета повреждающее действие на ци�
топлазматическую мембрану β�клеток, меняют
её антигенные свойства и у лиц с генетической
предрасположенностью приводят, с одной сто�
роны, к воспалению островков (инсулиту), а с
другой — активируют механизмы апоптоза β�
клеток. Характерна генетическая зависимость.
Так, конкордантность у однояйцевых близнецов
составляет до 50%. Предрасположенность к СД1
сочетается с HLA�генами DR3, DR4, DR3/DR4
и определёнными аллелями локуса HLA DQ, а
также В8, В15, Dw3, Dw4, Drw3, Drw4, экспрес�
сия которых значительно (в 2–10 раз) повышает
риск заболевания. В то же время Аг В7, Drw2 рас�
сматриваются как протективные, так как обес�
печивают пониженную частоту СД1 [20, 95]. Од�
нако следует отметить, что в некоторых
наблюдениях одни и те же гаплотипы генов HLA
выступают как диабетогенные в одних популя�
циях, тогда как в других они могут быть индиф�
ферентными или даже протективными, что было
обнаружено при сравнении европейских и япон�
ских семей соответственно. В ряде случаев СД1
(обычно у неевропейцев) аутоантитела к клет�
кам островков не определяются, а развитие дес�
труктивных изменений β�клеток вызывается не�
установленными причинами (идиопатический
СД).

Имеют значение и предрасполагающие или раз�
решающие внешние факторы, среди которых вы�
деляют: а) ЛС, химикаты (пентамидин, аллок�
сан, стрептозотоцин и др.),  б) пищевые
компоненты (коровий альбумин, поступающий
в организм ребёнка при искусственном вскарм�
ливании; копчёности, содержащие N�нитрозо�
соединения). Эти химические вещества могут
оказывать прямое токсическое воздействие на β�
клетки, запуская или способствуя запуску им�
мунных реакций к компонентам клеток, повы�
шают чувствительность клеток к повреждению и
потребность организма в инсулине, одновремен�
но уменьшая выработку последнего в поджелу�
дочной железе.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ САХАРНСАХАРНСАХАРНСАХАРНСАХАРНОООООГГГГГООООО ДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТААААА ТИПАТИПАТИПАТИПАТИПА 11111

У большинства больных, умерших менее чем че�
рез 1 год от начала заболевания, отмечается им�
мунный инсулит, характеризующийся наличи�
ем в воспалительном инфильтрате T�лимфоцитов
(прежде всего, CD8+ и CD4+), B�лимфоцитов,
макрофагов и естественных киллеров (NK�кле�
ток). T�лимфоциты взаимодействуют с молеку�
лами Аг системы HLA, расположенных на повер�
хности β�клеток, формируя
антигенпредставляющие клетки. Комплекс пос�
ледних с T�лимфоцитами вызывает нерегулиру�
емое активирование клеток иммунной системы,
вырабатывающих аутоантитела, повреждающие
β�клетки. Аутореактивные T�лимфоциты могут
присутствовать многие годы в организме боль�
ного, обладая способностью разрушать клетки�
мишени даже в трансплантатах железы, переса�
живаемых с целью лечения СД1. Через 1–2 года
с момента манифестации СД1 содержание ци�
топлазматических АТ к Аг островков поджелу�
дочной железы (рассматриваемых в качестве мар�
кёра СД1), как и явления инсулита, существенно
снижаются и отмечаются лишь у отдельных боль�
ных, в последующем уменьшаясь вплоть до пол�
ного исчезновения [20, 69]. Активированные
макрофаги и T�лимфоциты вызывают поврежде�
ние β�клеток или путём непосредственного кон�
такта с ними или опосредованно — через сво�
бодные радикалы и цитокины (ИЛ1b, ФНОα ,
g�ИФН). В деструкции β�клеток участвует и ок�
сид азота, образуемый макрофагами или синте�
зируемый непосредственно в самих клетках ост�
ровков и ещё больше угнетающий секрецию
инсулина. Этот процесс стимулирует ИЛ1b, фик�
сирующийся соответствующими рецепторами на
поверхности β�клеток и активирующий индуци�
рованную NO�синтазу, под воздействием кото�
рой и образуется оксид азота, обладающий ци�
тотоксическим и цитостатическим действием.
Перечисленные цитокины усиливают синтез и
Пг, обладающих провоспалительным действием
и увеличивающих явления инсулита, что вызы�
вает ещё большую деструкцию β�клеток с после�
дующей аутоиммунной реакцией. Последней
способствует экспрессия поверхностно�клеточ�
ных Fas�рецепторов (и лигандов Fas), располо�
женных на мембранах лимфоцитов, эндотелиаль�
ных и эпителиальных клеток и являющихся
индукторами апоптоза. Экспрессия Fas�рецеп�
торов у больных СД1 и у лиц с высокой к нему
предрасположенностью существенно снижена,
что приводит к замедлению удаления активиро�
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ванных T�лимфоцитов и, следовательно, стиму�
лирует активность аутоиммунных процессов. Тем
более, что при этом нарушается соотношение
хелперов и супрессоров. В развитии воспаления
островков Лангерханса опредёленную роль мо�
гут играть растворимые молекулы межклеточной
адгезии (особенно ICAM1), обладающие имму�
номодулирующим действием и предотвращаю�
щие развитие инсулита. Так, у NOD�мышей
(nonobese diabetic mice — нетучных мышей с ди�
абетом), являющихся моделью спонтанного СД1,
при введении мономерного ICAM1 или ICAM1
в сочетании с IgG2 частота развития СД значи�
тельно уменьшалась по сравнению с контрольны�
ми животными [53]. Инсулит приводит к суще�
ственному снижению общего количества
β�клеток, что и обусловливает абсолютную не�

Ðèñ. 15-31. Ïàòîãåíåç ñàõàðíîãî äèàáåòà òèïà 1.

достаточность инсулина. В поджелудочной же�
лезе развиваются атрофия островков, разраста�
ние соединительной ткани, хотя в ряде случаев
(особенно в первые годы заболевания) можно
встретить отдельные островки с компенсаторной
гиперплазией β�клеток. Механизмы развития
СД1 представлены на рис. 15�31.

ÑÀÕÀÐÍÛÉ ÄÈÀÁÅÒ ÒÈÏÀ 2

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

СД2 (МКБ: E11 Инсулиннезависимый сахарный
диабет) обычно развивается у взрослых лиц старше
40 лет (диабет пожилых), причём вероятность за�
болевания увеличивается с возрастом. Роль генети�
ческой предрасположенности при этом чрезвычай�
но велика. Так, конкордантность СД2 у
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монозиготных близнецов составляет 90%, а по
некоторым данным достигает 100%. В основе за�
болевания лежат недостаточная функция β�кле�
ток и инсулиновая резистентность тканей. Раз�
решающие факторы многочисленны: ожирение,
возраст, гиподинамия и т.д.; они вызывают ком�
пенсаторную (на первых порах) гиперинсулине�
мию, развивающуюся в ответ на повышенную по�
требность в этом гормоне инсулинзависимых
тканей, к которым относится жировая, а также
миокард, скелетные мышцы, оболочки глаз, пе�
чень, поджелудочная железа. Гиперинсулинемия
возникает вследствие имеющейся у этих людей
относительной инсулинорезистентности, кото�
рая со временем становится абсолютной [170].
Постоянная нагрузка на β�клетки островков Лан�
герханса приводит к их декомпенсации и, сле�
довательно, относительному, а в тяжёлых случа�
ях и к абсолютному дефициту инсулина с
развитием гиперглюкоземии. Вот почему в ге�
незе СД2 так важна генетическая предрасполо�
женность к нарушению толерантности к глюко�
зе, инсулинорезистентности и ожирению,
однако связь с генами системы HLA, как при
СД1, отсутствует. Большое значение имеют вне�
шние разрешающие факторы (переедание, пси�
хические и физические травмы и т.д.).

ГГГГГенетическиеенетическиеенетическиеенетическиеенетические аспектыаспектыаспектыаспектыаспекты. Существует множество не
относящихся к HLA�системе локусов, определя�
ющих предрасположенность к развитию СД1 и
СД2. В некоторых случаях установлены дефекты
конкретных генов.

•  СД2 (OMIM *138430, 2q24.1, дефект гена глице�
рол�3�фосфат дегидрогеназы�2 GPD2) ††††† Митохон�
дриальная глицеролфосфат дегидрогеназа (КФ
1.1.99.5) расположена на внешней поверхности
внутренней митохондриальной мембраны и ката�
лизирует однонаправленное преобразование гли�
церол�3�фосфата в дигидроксиацетонфосфат. ††††† Ми�
тохондриальная глицерофосфат дегидрогеназа —
ключевой компонент чувствительности к глюкозе
β�клеток поджелудочной железы.

•  СД2 (OMIM *138033, 17q25, дефект гена рецептора
к глюкагону GCGR).

•  Дефекты гена инсулинового рецептора. ††††† СД2 с акан�
тозом кожи чернеющим (OMIM *147670, 19p13.2,
дефект гена рецептора инсулина INSR, ℜ ). Клини�
чески: лепречаунизм, у молодых женщин — вири�
лизация, поликистоз яичников, гипертрофия кли�
тора, нарушения менструального цикла; узкий
череп; липодистрофия; гипертрофия конечностей;
брахидактилия; экзофтальм; генерализованный ги�
пертрихоз. Лабораторно: гиперпролактинемия и ги�
пергликемия.

•  См. также «Диабет» в приложении «Генетические

заболевания».

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ САХАРНСАХАРНСАХАРНСАХАРНСАХАРНОООООГГГГГООООО ДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТААААА ТИПАТИПАТИПАТИПАТИПА 22222

В крови тучных людей постоянно отмечается по�
вышение содержания не только глюкозы, но и
свободных жирных кислот, оказывающих инги�
бирующее действие на углеводный обмен, в свя�
зи с чем ожирение (как генетически предопре�
дёленное, так и приобретённое) рассматривается
как фактор риска СД2. Кроме того, у больных
отмечаются поражения клеточных рецепторов к
инсулину с постоянным уменьшением их кон�
центрации и аффинности по мере роста гипе�
ринсулинемии и массы тела. Поражается и по�
стрецепторный механизм транспорта глюкозы за
счёт подавления работы трансмембранных пере�
носчиков глюкозы (особенно GLUT4), располо�
женных в инсулинзависимых тканях, что ещё
более увеличивает инсулинорезистентность тка�
ней больных СД2. Причиной инсулинорезис�
тентности могут быть и мутации гена инсулино�
вого рецептора [99], приводящие к снижению
скорости биосинтеза рецептора, ухудшению
внутриклеточного транспорта и возвращения ре�
цепторного белка на поверхность клетки, дефек�
там связывания инсулина, снижению активнос�
ти рецепторной тирозинкиназы, участвующей в
фосфорилировании β�СЕ инсулинового рецеп�
тора, ускорению деградации инсулиновых рецеп�
торов.

У больных усиливаются процессы липолиза, гли�
когенолиза и глюконеогенеза, стимулируемые
контринсулярным гормоном глюкагоном, содер�
жание которого при СД2 возрастает. При ожи�
рении в жировой клетчатке и мышечной ткани
обнаружено увеличение содержания ФНОα, ин�
гибирующего действие инсулина за счёт блока�
ды β�СЕ инсулинового рецептора и уменьшения
синтеза GLUT4. У больных СД2 отмечается па�
дение концентрации и другого транспортёра
глюкозы — GLUT2, который обеспечивает по�
ступление глюкозы в β�клетки, влияя на синтез
инсулина. Развивается относительный дефицит
инсулина, так как количество клеток островков
Лангерханса остаётся в пределах возрастной нор�
мы. Однако в дальнейшем отмечается истоще�
ние функциональной способности β�клеток,
чему способствует и липоматоз поджелудочной
железы, возникающий при общем ожирении, а
также очаговый амилоидоз островков, часто от�
мечаемый у пожилых людей. Этот тип локаль�
ного старческого амилоида (AIAPP — amyloid
islet amyloid polypeptide) образуется из амилина
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— полипептида, вырабатываемого β�клетками.
Он является своеобразным антагонистом инсу�
лина, так как иньекции амилина эксперимен�
тальным животным приводят к выраженной ги�
пергликемии и инсулинорезистентности,
имеющим значение в генезе этого типа заболе�
вания [70]. В дальнейшем формируется атрофия
островков (прежде всего, β�клеток), что ведёт к
абсолютной инсулиновой недостаточности, ха�
рактерной для тяжёлого течения СД2. Механиз�
мы развития СД2 представлены на рис. 15�32.

ÄÐÓÃÈÅ ÑÏÅÖÈÔÈ×ÅÑÊÈÅ ÒÈÏÛ
ÑÀÕÀÐÍÎÃÎ ÄÈÀÁÅÒÀ

СССССАХАРНЫЙАХАРНЫЙАХАРНЫЙАХАРНЫЙАХАРНЫЙ ДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТ ТИПАТИПАТИПАТИПАТИПА MODMODMODMODMODYYYYY

Значительное распространение (2–5% от всех
больных СД) имеет связанный с генетическими
дефектами β�клеточной функции так называе�

мый MODY�тип заболевания (от matu�rity–onset
diabetes of the young — диабет молодых в период
созревания), или «мэйсоновский тип» диабета
(впервые это заболевание было описано [80] у
семьи Mason: мать и две её дочери с детства [с
12�, 7� и 5 лет соответственно] болели СД, не
нуждаясь при этом в лечении инсулином).
MODY�тип заболевания (МКБ: E13 Другие уточ�
нённые формы сахарного диабета) характеризу�
ется манифестацией в возрасте 13–20 лет. Кли�
ническое течение MODY�типа такое же, как и у
СД2, в связи с чем ранее его рассматривали как
особый вариант последнего, развивающийся у
детей и подростков. Однако патогенетические
особенности MODY�типа послужили основани�
ем для выделения его в отдельную группу. Выде�
ляют 6 его вариантов [43, 54, 83].

•  MODY1 (OMIM 125850, мутация гена HNF4A [OMIM

600281, ядерный фактор 4 гепатоцитов, seu фактор

транскрипции 14, seu печёночный ядерный фактор

Ðèñ. 15-32. Ïàòîãåíåç ñàõàðíîãî äèàáåòà òèïà 2.
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TCF14], хр. 20). Развивается замедление скорости сек�

реции инсулина β�клетками, в связи с чем возникают

тяжёлые метаболические нарушения, часто требующие
заместительной терапии препаратами инсулина.

•  MODY2 (OMIM 125851, мутации гена GCK [OMIM
138079, глюкокиназа, seu гексокиназа 4, КФ 2.7.1.1,],
хр. 7p15). Нарушен прямой ответ β�клеток на содержа�
ние глюкозы, тогда как другие регуляторные механиз�
мы секреции инсулина остаются неизменными. Тече�
ние заболевания поэтому, как правило, лёгкое, часто
проявляется лишь нарушением толерантности к глю�
козе.

•  MODY3 (OMIM 600496, мутации гена HNF1A [OMIM
142410, ядерный фактор 1 гепатоцитов, seu печёночный
ядерный фактор 1 TCF1, seu фактор транскрипции 1],
хр. 12q24.2). Составляет основную массу (до 65%) боль�
ных MODY�типом СД и приводит у большинства боль�
ных к развитию клинически выраженного СД. Замедле�
ние скорости секреции инсулина β�клетками вызывает
инсулинопению, не сопровождающуюся резистентнос�
тью клеток и тканей к гормону. Больные имеют, как
правило, нормальную массу тела и минимальные нару�
шения липидного обмена, что отличает этот тип заболева�
ния от СД2.

•  MODY4 (OMIM 606392, мутации гена IPF1 [OMIM
600733, инсулинпромоторный фактор 1, seu фактор 1
транскрипции соматостатина TCF1, seu гомеодомен�
ный фактор транскрипции 1], хр. 13q12.1). Этот вари�
ант СД носит обычно спорадический, а не семейный (как
все другие) характер и встречается лишь в отдельных слу�
чаях. Течение заболевания, как правило, среднетяжёлое.

•  MODY5 (OMIM 604284, мутации гена HNF1B [OMIM
189907, гепатоцитов ядерный фактор 2, seu фактор транс�
крипции печёночноспецифический, seu фактор транс�
крипции 2], хр. 17cen–q21.3). Развивается исключитель�
но редко и проявляется выраженными нарушениями
углеводного обмена, требующих для своей компенса�
ции инсулинотерапии.

•  MODY6 (OMIM 606394, мутации гена NEUROD1
[OMIM 601724, трансактиватор 2 β�клеток, seu фактор
транскрипции NEUROD, от англ. neurogenic differentiation],
хр. 2q32). Случаи крайне редки, инсулинзависимый СД
развивается в возрасте до 25 лет.

МММММИТОХОНДРИАЛЬНЫЙИТОХОНДРИАЛЬНЫЙИТОХОНДРИАЛЬНЫЙИТОХОНДРИАЛЬНЫЙИТОХОНДРИАЛЬНЫЙ ДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТ

Заболевание (МКБ: E13 Другие уточнённые
формы сахарного диабета) вызывается точеч�
ной мутацией митохондриальной ДНК и транс�
портной РНК, приводящей к развитию мед�
ленно прогрессирующего СД по типу СД1 или
СД2 в сочетании с частой потерей слуха и син�
дромом MELAS (митохондриальная миопатия,
лактат�ацидоз, энцефалопатия и инсультопо�
добные приступы). Встречается редко, пере�
даётся по материнской линии. Считают, что
причиной мутации является оксид азота, вли�
яющий на апоптоз клеток, тем более, что за�
болеваемость митохондриальным диабетом уве�
личивается с возрастом [98].

ПППППРОРОРОРОРОЧЧЧЧЧИЕИЕИЕИЕИЕ ТИПЫТИПЫТИПЫТИПЫТИПЫ САХАРНСАХАРНСАХАРНСАХАРНСАХАРНОООООГГГГГООООО ДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТААААА

Инсулиновая недостаточность и гипергликемия
могут развиваться как проявление какого�либо за�
болевания, приводящего к вторичным поражени�
ям островкового аппарата поджелудочной желе�
зы (МКБ: E14 Сахарный диабет неуточнённый).
Наиболее часто это отмечается при хронических
панкреатитах, идиопатическом гемохроматозе
(«бронзовый диабет»), доброкачественных и зло�
качественных опухолях поджелудочной железы,
различных дисгормональных патологиях (бо�
лезнь и синдром Иценко–Кушинга, акромегалия,
карциноидный синдром, тиреотоксикоз и др.),
длительном воздействии различных химических
веществ, в том числе и ЛС, например, таких как
глюкокортикоиды (стероидный диабет), анальге�
тики, героин, хлороформ, эфир и т.д., приводя�
щих к атрофии β�клеток. В ряде случаев СД явля�
ется проявлением различных генетических
заболеваний. Так, гипергликемический синдром
отмечается при хромосомных болезнях Дауна,
Кляйнфелтера и Шерешевского–Тёрнера, генных
патологиях (например, синдромы Луи�Бар, Вер�
нера) и множестве других редких заболеваний.

ÄÈÀÁÅÒ ÁÅÐÅÌÅÍÍÛÕ

Гестационный СД (диабет беременных; МКБ:
O24 Сахарный диабет при беременности) разви�
вается примерно у 2–4% беременных и, как пра�
вило, проходит после родов, в отличие от СД1 и
СД2, хотя вероятность развития последних в пос�
ледующие годы значительно возрастает. Заболе�
вание, несмотря на обычно лёгкое течение (сред�
нетяжёлый и тяжёлый диабет развивается
сравнительно редко), приводит к частым ослож�
нениям беременности: многоводию, артериаль�
ной гипертензии (вследствие поражения почек),
ранним и поздним гестозам, присоединению вто�
ричной инфекции (прежде всего, мочевых путей),
прерыванию беременности, преждевременным
родам, различным травмам, обусловленных рож�
дением крупного плода. У детей вследствие от�
носительной инсулиновой недостаточности бо�
лее чем в 2 раза возрастает риск различных
пороков развития (диабетическая эмбриопатия),
как правило, развивается дисадаптационный син�
дром, в связи с чем постнатальная смертность
новорождённых достаточно высока. Эти наруше�
ния вызваны постоянной недостаточностью глю�
козы в тканях, энергетическим дефицитом пло�
да, хронической гипоксией, возникающими в
связи с поражением плацентарного гистогемати�
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ческого барьера из�за метаболических нарушений
и диабетической микроангиопатии. Кроме того,
гипергликемия беременной приводит к форми�
рованию у ребёнка диабетической макросомии —
характерному для заболевания увеличению пло�
да.

СД транзиторный новорождённых (глюкозурия
новорождённых, СД физиологический, мелиту�
рия новорождённых, псевдодиабет; OMIM
*601410, частота — 1:500 000 новорождённых,
6q22–q23, дефекты генов TNDM, DMTN). Пре�
ходящая гипергликемия и глюкозурия возможны
в течение первого полугода жизни и могут быть
обусловлены родовым стрессом, внутричерепной
родовой травмой, токсикозом инфекционного
характера или другими факторами, не связанны�
ми с поражением поджелудочной железы.

ÈÇÌÅÍÅÍÈß Â ÎÐÃÀÍÀÕ È ÒÊÀÍßÕ ÏÐÈ
ÑÀÕÀÐÍÎÌ ÄÈÀÁÅÒÅ

Повышение содержания глюкозы в крови перво�
начально носит компенсаторный характер, так
как в условиях инсулинопении, приводящей к
снижению проницаемости гистогематического (и
прежде всего, гематоэнцефалического) барьера
необходимое количество глюкозы поступает в тка�
ни только при её повышенной концентрации.
Однако при увеличении глюкоземии в 3,75 раза
её общая утилизация возрастает лишь в 2,25 раза,
а рециклирование — лишь вдвое [170]. Кроме
того, длительная гипергликемия сама по себе спо�
собствует развитию инсулинорезистентности и
оказывает повреждающее воздействие на клетки
(феномен глюкозотоксичности), приводит к сни�
жению белков–транспортёров глюкозы, уменьша�
ет секреторную активность β�клеток. Всё это сни�
жает утилизацию углеводов тканями и вызывает
нарушение других видов обмена. Развивается
энергетическое голодание тканей, чему способ�
ствует и то обстоятельство, что использование
липидов и белков для энергетической замены
глюкозы повышает потребление кислорода на 15–
20%. Гиперлипидемия стимулирует процессы
перекисного окисления липидов, ещё более на�
рушающих метаболизм клеток и тканей, обуслов�
ливая их повреждение.

Усиливается внутриклеточный полиоловый путь
окисления глюкозы, не требующий участия ин�
сулина. При этом нефосфорилированная глюко�
за под воздействием фермента альдозоредуктазы
превращается в циклический спирт сорбитол,

часть которого при участии сорбитолдегидроге�
назы образует фруктозу. В нормальных условиях
по сорбитоловому пути обменивается до 1% глю�
козы, тогда как в условиях инсулиновой недоста�
точности это количество возрастает до 10%. Ак�
кумуляция в глазах, шванновских оболочках
периферических нервов, почках и сосудах сорби�
тола и фруктозы, обладающих гидрофильными
свойствами, вызывает выраженный отёк и повреж�
дение тканей, утолщение базальных мембран со�
судов, изменяет адгезивные свойства форменных
элементов крови. Реакция образования сорбито�
ла, в отличие от фосфорилирования, идёт с рас�
щеплением АТФ в клетках, что усугубляет энерге�
тический дефицит. Значительные метаболические
нарушения сопровождаются гемодинамическими
расстройствами по типу ДВС.

Все это ведёт к тому, что при СД происходит про�
грессирующее поражение различных органов и
тканей. У больных развиваются тяжёлые измене�
ния не только поджелудочной железы, но и пече�
ни, сосудов, сетчатки глаз, почек, нервной систе�
мы (диабетические ангиопатии, ретинопатия,
нефропатия, невропатия).

ПоджелудочнаяПоджелудочнаяПоджелудочнаяПоджелудочнаяПоджелудочная жжжжжелезаелезаелезаелезаелеза. У больных, умерших от СД,
поджелудочная железа обычно уменьшена, при СД1
плотной консистенции за счёт фиброза, сочетаемого
с выраженными атрофическими изменениями долек.
Гистологически отмечаются редкие мелкие островки
Лангерханса с уменьшенным количеством деграну�
лированных клеток. При СД2 железа может быть даже
увеличена в размерах за счёт липоматоза, но на раз�
резе отмечаются мелкие дольки. При микроскопи�
ческом исследовании β�клетки небольшие, количе�
ство их может (особенно при длительном течении
заболевания) уменьшаться. Отмечаются выраженные
прослойки жировой ткани, разделяющей дольки и
проникающих в глубь них (рис. 15�33 на вклейке). В
ряде случаев выявляются отложения амилина — оча�
гового амилоида.

ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень с явлениями той или иной степени выражен�
ности жирового гепатоза (вплоть до развития «гуси�
ной печени»), причём с характерной, выявляемой при
светооптическом изучении, вакуолизацией ядер ге�
патоцитов вследствие скопления гликогена.

ДиабетическиеДиабетическиеДиабетическиеДиабетическиеДиабетические ангиопатииангиопатииангиопатииангиопатииангиопатии. В значительной мере со�
временное течение СД1 и СД2 определяют диабети�
ческие ангиопатии (МКБ: I79.2* Периферическая ан�
гиопатия при болезнях, классифицированных в других
рубриках), так что СД даже называют обменно�со�
судистым заболеванием [98, 170]. Именно вследствие
поражения сосудов СД занимает первое место среди
причин слепоты, у больных в 17 раз чаще развивает�
ся поражение почек, в 2–3 раза чаще — инфаркт
миокарда и инсульты, чем у лиц того же возраста и
пола с нормогликемическими показателями. Сосу�
дистые изменения при СД подразделяют на макро�
и микроангиопатические.

1



464464464464464 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 15

ДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическая макроангиопатиямакроангиопатиямакроангиопатиямакроангиопатиямакроангиопатия характеризуется по�
ражением артерий среднего и крупного калибра и
встречается, как правило, у лиц зрелого и пожилого
возраста, в связи с чем наиболее выражена при СД2.
Проявлениями её являются атеросклероз, обычно
более выраженный и распространённый, чем у не�
диабетиков (СД — фактор риска атеросклероза), и
значительно реже возникающие медиакальциноз
Мёнкеберга и диффузный фиброз интимы.

ДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическая микроангиопатиямикроангиопатиямикроангиопатиямикроангиопатиямикроангиопатия носит генерализо�
ванный характер, развивается у больных любого воз�
раста, обычно отмечается прямая зависимость от
продолжительности СД1 или СД2. Поражаются ар�
териолы и капилляры (рис.15�34 на вклейке) раз�
личных органов и тканей, (но особенно почек, сет�
чатки глаз, кожи, скелетных мышц), где
наблюдаются следующие её признаки:

•  утолщение базальных мембран эндотелиальной вы�
стилки;

•  плазматическое пропитывание сосудистой стенки;

•  дистрофия, пролиферация, а затем и атрофия эн�
дотелиоцитов, перицитов и миоцитов;

•  гиалиноз (липогиалин) артериол и капилляров с
сужением вплоть до полной облитерации просвета
микрососудов.

В патогенезе диабетических ангиопатий прини�
мают участие метаболические, гормональные,
гемореологические, иммунологические, генети�
ческие и другие факторы, приводящие к наруше�
нию сосудистой проницаемости и повреждению
сосудистой стенки, что и отражено на рисунках
15�35 и 15�36.

ДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическая ретинопатияретинопатияретинопатияретинопатияретинопатия. Распространён�
ность этого заболевания (МКБ: H36.0* Диабети�
ческая ретинопатия) достигает почти 100% у лиц
с манифестацией СД1 и СД2 более 15 лет. Поми�
мо морфологических изменений, характерных

Ðèñ. 15-35. Ìåòàáîëè÷åñêèå íàðóøåíèÿ â ãåíåçå äèàáåòè÷åñêîé ìàêðîàíãèîïàòèè.
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для диабетической микроангиопатии, лежащей в
основе этой патологии глаз, при ретинопатии
(наряду с гиалинозом и облитерацией в капилля�
рах и венулах сетчатки) развиваются микроанев�
ризмы, а периваскулярно — отёк, кровоизлияния,
дистрофические и атрофические изменения зри�
тельного нерва. Согласно предложениям ВОЗ,
выделяют следующие стадии.

•  Непролиферативная или простая диабетическая рети�
нопатия, характеризующаяся отдельными микроанев�
ризмами, точечными кровоизлияниями, как правило,
лишь в околососковой зоне. Зрение при этом не нару�
шено.

•  Препролиферативная ретинопатия, отличающаяся
множеством мелких кровоизлияний и микротромбов,
наличием артериоловенулярных анастомозов, плаз�
моррагией в участках ишемии, захватывающих и об�
ласть соска зрительного нерва, в связи с чем отмеча�
ется снижение остроты зрения.

•  Пролиферативная ретинопатия, при которой развива�
ются новообразование капилляров, обширные кро�
воизлияния и склероз по всей площади сетчатки и
соска зрительного нерва, что может приводить к раз�
витию глаукомы, отслойки сетчатки и потере зрения.

•  Кроме того, у больных СД возможны внезапные кро�
воизлияния в стекловидное тело с развитием слепоты
на один глаз.

ДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическая нефропатиянефропатиянефропатиянефропатиянефропатия. У больных СД1 и
СД2 в почках отмечается диабетический интра�
капиллярный гломерулосклероз, приводящий к
тяжёлому нефротическому синдрому — синдро�
му Киммельштиля–Уилсона (МКБ: N08.3* Гло�
мерулярные поражения при сахарном диабете).
Почки при этом симметрично уменьшены в раз�
мерах, с мелкозернистой поверхностью, плотной
консистенции в результате разрастания соедини�
тельной ткани (диабетически сморщенные поч�
ки). При микроскопическом исследовании вы�

Ðèñ. 15-36. Ïàòîãåíåç äèàáåòè÷åñêîé ìèêðîàíãèîïàòèè.
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деляют следующие разновидности клубочковых
изменений, характерных для заболевания [111].

•  Узелковый гломерулосклероз, отмечаемый у 15–35%
больных и являющийся специфичным для СД. Он
характеризуется пролиферацией мезангиальных кле�
ток и выработкой ими мембраноподобного вещества
с образованием гомогенных эозинофильных округ�
лых образований (рис. 15�37 на вклейке).

•  Диффузный гломерулосклероз, наиболее часто раз�
вивающийся и проявляющийся диффузным утолще�
нием базальных мембран капилляров, сопровожда�
ющимся разрастанием мезангиума клубочков (рис.
15�38 на вклейке).

•  Смешанный диабетический гломерулосклероз.

•  Кроме того, у больных отмечается гиалиноз не толь�
ко приносящих, но и (в отличие от ГБ) выносящих
артериол клубочков (наряду с гиалинизацией и скле�
розом более крупных артериальных сосудов). При
декомпенсации СД возможно развитие экссудатив�
ных проявлений диабетической гломерулопатии в
виде «фибриновых шапочек» и «капсульных капель»,
возникающих вследствие значительного повышения
проницаемости клубочкового фильтра. В канальцах
наблюдается белковая дистрофия (вплоть до ваку�
ольной) и жировая (при наличии нефротического
синдрома) дистрофия эпителия. В проксимальных
канальцах — гликогенная инфильтрация эпителия,
обусловленная полимеризацией глюкозы, реабсор�
бированной из первичной мочи.

•  Помимо этих изменений, заканчивающихся развити�
ем ХПН, особенно часто развивающейся у больных
СД1, при СД в почках часто отмечаются неспецифи�
ческие изменения — острый и хронический пиело�
нефрит, приводящий иногда к папиллонекрозу (и
ОПН); возможно развитие гидронефроза вследствие
атонии мочевого пузыря, обусловленной диабетичес�
кой невропатией.

ДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическая невропатияневропатияневропатияневропатияневропатия. Частота диабетичес�
кой невропатии (МКБ: G59.0* Диабетическая
мононевропатия, G63.2* Диабетическая поли�
невропатия при болезнях) прямо коррелирует с
продолжительностью и тяжестью СД1 и СД2,
достигая 90% и более при продолжительности
заболевания свыше 25 лет. Наиболее часто от�
мечается симметричное поражение чувствитель�
ности периферических нервов (парестезии, на�
рушение контактной, температурной,
вибрационной, болевой чувствительности), наи�
более выраженное в дистальных отделах конеч�
ностей, прежде всего нижних. Несколько реже
страдают двигательные нервы. В связи с этим у
больных часто отмечаются безболевые формы
инфаркта миокарда, нарушения моторики внут�
ренних органов. В патогенезе невропатии (по�
мимо метаболических факторов) большое зна�
чение придают диабетической микроангиопатии
невральных сосудов (vasa nervorum), усугубляю�
щей нарушения обмена веществ и гипоксию в
нервах. У больных развиваются сегментарная де�

миелинизация, отёк и дистрофия осевых цилин�
дров, приводящие к уменьшению скорости про�
ведения импульсов по нервным волокнам [98].

ННННН Е С П Е Ц И Ф ИЕ С П Е Ц И Ф ИЕ С П Е Ц И Ф ИЕ С П Е Ц И Ф ИЕ С П Е Ц И Ф И ЧЧЧЧЧЕ С К И ЕЕ С К И ЕЕ С К И ЕЕ С К И ЕЕ С К И Е О С Л О Ж Н Е Н И ЯО С Л О Ж Н Е Н И ЯО С Л О Ж Н Е Н И ЯО С Л О Ж Н Е Н И ЯО С Л О Ж Н Е Н И Я С А Х А Р Н О Г ОС А Х А Р Н О Г ОС А Х А Р Н О Г ОС А Х А Р Н О Г ОС А Х А Р Н О Г О

ДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТДИАБЕТААААА

Помимо упомянутых выше специфических ос�
ложнений, у больных СД часто возникают вити�
лиго, ксантоматоз и липоидный некроз кожи,
значительно возрастает риск желчекаменной
болезни (из�за метаболических расстройств и
атонии жёлчного пузыря). Вследствие вторично�
го иммунодефицита часто присоединяются гной�
ные осложнения (пиодермии, фурункулёз, брон�
хопневмонии, сепсис), возможно развитие
пиелонефрита, туберкулёза.

ПППППРИРИРИРИРИЧЧЧЧЧИНЫИНЫИНЫИНЫИНЫ СМЕРТИСМЕРТИСМЕРТИСМЕРТИСМЕРТИ ПРИПРИПРИПРИПРИ САХАРНОМСАХАРНОМСАХАРНОМСАХАРНОМСАХАРНОМ ДИАБЕТЕДИАБЕТЕДИАБЕТЕДИАБЕТЕДИАБЕТЕ

Современное лечение существенно увеличило
продолжительность жизни больных СД, лишь на
несколько лет уступающей средним показателям
для общей популяции. В связи с этим леталь�
ный исход при СД1 и СД2 обычно наступает от
осложнений заболевания — от инфаркта миокар�
да, нарушений мозгового кровообращения, ган�
грены нижних конечностей, почечной недоста�
точности, присоединения вторичной
инфекции. От гипергликемической комы поги�
бает не более 2–5% больных.

Ãîðìîíàëüíî-àêòèâíûå
îïóõîëè ïîäæåëóäî÷íîé

æåëåçû*
Гормонально�активные опухоли поджелудочной
железы (МКБ: C25 Злокачественное новобразо�
вание поджелудочной железы, D13.6 Доброка�
чественное новообразование поджелудочной
железы, D13.7 Доброкачественное новообразо�
вание островковых клеток поджелудочной желе�
зы) по гистогенезу подразделены на орто�, пара�
и полиэндокринные опухоли [95, 156].

Ортоэндокринные опухоли развиваются из α�, β�
, δ� и РР�клеток островков и секретируют соот�
ветствующие гормоны (глюкагон, инсулин, со�
матостатин и панкреатический пептид).

Параэндокринные опухоли исходят из аргиро�
фильных клеток эпителиальной выстилки про�
токов железы (незидиобластов), относящихся
к диффузной эндокринной клеточной систе�

* Автор раздела «Гормонально�активные опухоли
поджелудочной железы» — Б.Б. Салтыков.
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ме (APUD�системе) и выделяющих гормоны,
не свойственные клеткам островков Лангерхан�
са (гастрин, VIP, АКТГ и др.).

Полиэндокринные — это опухоли, клетки кото�
рых одновременно образуют несколько гормо�
нов.

Все эти опухоли чаще всего развиваются у взрос�
лых (как правило, после 50 лет) в любой части
поджелудочной железы, хотя встречаются и эк�
топическая локализация (в желудке, двенадца�
типерстной, подвздошной и поперечной обо�
дочной кишках, малом сальнике, жёлчных
протоках). Как правило, опухоли не имеют кап�
сулы, гомогенного вида, серовато�розового или
красного цвета, изредка с участками кровоизли�
яний. Размеры их обычно небольшие — от не�
скольких миллиметров до 10 см (очень редко) в
диаметре. Морфологическая классификация,
разработанная Международной группой авторов
в 1997 г. [167], включает 4 группы: 1) доброкаче�
ственные опухоли (хорошо дифференцирован�
ные аденомы); 2) пограничные опухоли или опу�
холи с неопредёленным злокачественным
потенциалом (хорошо дифференцируемые неин�
вазивные опухоли); 3) опухоли низкой степени
малигнизации (хорошо или умеренно дифферен�
цированные раки); 4) опухоли высокой степени
злокачественности (плохо дифференцированный
рак, или так называемый мелкоклеточный рак).
Морфологическая верификация этих опухолей
возможна лишь при иммуногистохимическом
исследовании, направленном на выявление того
или иного гормона/гормонов.

ÎÐÒÎÝÍÄÎÊÐÈÍÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

Все ортоэндокринные опухоли исходят из кле�
ток островков Лангерханса, отсюда их родовое
название — инсуломы. При гистологическом ис�
следовании это прежде всего аденомы и редко
аденокарцинома, мелкоклеточный рак. Более
чем в половине случаев (независимо от степени
дифференцировки новообразования) наблюда�
ются склероз, гиалиноз, амилоидоз стромы с
микрокальцинатами.

ГГГГГлюкагономалюкагономалюкагономалюкагономалюкагонома (опухоль Маллисона; МКБ: С25
Злокачественное новообразование поджелудоч�
ной железы) возникает из α�клеток островков.
Значительное повышение синтеза глюкагона
этими клетками приводит к формированию син�
дрома Маллисона, включающего в себя дерма�
тит, СД, анемию и похудание. Возможно нали�

чие диареи, флеботромбозов, поражение слизи�
стых оболочек. Доминируют кожные изменения
по типу некротической миграционной эритемы
на разных стадиях развития, что придаёт коже
пёстрый вид из�за наличия папул, везикул, эро�
зий, участков гиперпигментации на нижних ко�
нечностях, промежности, нижней части живота,
хотя реже могут поражаться и другие области.
Отмечаются явления стоматита, гингивита, глос�
сита, иногда вагинита. В подавляющем большин�
стве случаев имеется лёгкий СД, компенсируе�
мый диетой и лишь у отдельных больных
принимающий среднетяжёлое и тяжёлое тече�
ние, требующее инсулинотерапии [170]. Причи�
на всех этих изменений заключается в гиперг�
люкагонемии, приводящей к выраженным
генерализованным катаболическим процессам и
истощению больного. Опухоль обычно одиноч�
ная, может достигать 10 см в диаметре, локали�
зуется чаще всего в хвосте и теле железы, имеет
строение солидной или трабекулярной аденомы,
часто аденокарциномы. При ЭМ в клетках ново�
образования выявляются однотипные крупные
округлые плотные секреторные гранулы. Боль�
шинство глюкагоном — злокачественные (86%
случаев). Может быть составной частью семей�
ного полиэндокринного аденоматоза типа I.

ИнсулиномаИнсулиномаИнсулиномаИнсулиномаИнсулинома — самая частая эндокринная опу�
холь поджелудочной железы, происходящая из
β�клеток, в связи с чем локализуется обычно в
теле или хвосте органа. Проявляется гипо�
гликемическим состоянием, обусловленным ги�
перинсулинемией. Характерна триада Уиппла:
коматозные приступы с гипогликемией до 1,0
ммоль/л, высокий уровень иммунореактивного
инсулина в крови, тяжёлые нервно�психические
расстройства вследствие гипогликемии. Чаще
всего приступы случаются по утрам, что связано
с длительным ночным перерывом в приёме
пищи. Больной долго не может «проснуться»,
заторможен, дезориентирован, вял, может совер�
шать немотивированные поступки, в ряде слу�
чаев это заканчивается ретроградной амнезией.
Возможны эпилептиформные припадки. Всё это
проходит после внутривенного введения глюко�
зы. Опухоль обычно одиночная, хотя может быть
и множественной, диаметром не более 0,5–2,0
см, имеет строение трабекулярной или солид�
ной аденомы. Злокачественные инсулиномы
встречаются редко и могут достигать больших
размеров. Наилучшие условия для гистологичес�
кого исследования достигаются при фиксации
материала в жидкостях Хелли, Буэна или Кар�
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нуа с последующей окраской альдегид�фуксином,
что позволяет выявить специфическую красно�
фиолетовую зернистость в цитоплазме опухоле�
вых клеток. При ЭМ определяются секреторные
гранулы диаметром 150–350 нм с перстневидным
светлым ободком и тёмной сердцевиной.

СоматостатиномаСоматостатиномаСоматостатиномаСоматостатиномаСоматостатинома исходит из δ�клеток островков
и клинически проявляется болями в животе, СД,
дисфункцией жёлчного пузыря с калькулёзным
холециститом. Характерны гипоинсулинемия,
гипоглюкагонемия, стеаторея, гипо� и ахлоргид�
рия, анемия, похудание. Симптоматика обуслов�
лена ингибирующим действием соматостатина на
ферментативную экзокринную и эндокринную
функции поджелудочной железы. В ряде случаев
отмечается полигормональная активность опухо�
ли.

ПпомаПпомаПпомаПпомаПпома (пипома) возникает из РР�клеток остро�
вков, локализующихся в теле и головке железы и
секретирующих панкреатический полипептид,
снижающий сократительную активность жёлчно�
го пузыря и эндокринную функцию поджелудоч�
ной железы. Как правило, опухоль обнаружива�
ется случайно при операциях на желудке,
кишечнике или жёлчном пузыре. Единственным
её проявлением может быть повышение уровня
панкреатического пептида в крови, хотя редко
развивается картина «панкреатической холеры»
с тяжёлыми водно�электролитными нарушения�
ми. В большинстве случаев доброкачественная,
имеет строение солидной аденомы. При ЭМ�ис�
следовании в клетках опухоли определяются мел�
кие плотные круглые или овоидные гранулы диа�
метром 130–180 нм. Секреция панкреатического
полипептида может усиливаться и при других ор�
тоэндокринных опухолях с развитием полиэндок�
ринного синдрома [112].

ÏÀÐÀÝÍÄÎÊÐÈÍÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

ГГГГГастриномаастриномаастриномаастриномаастринома развивается из G�клеток и является
второй по частоте после инсулиномы эндокрин�
ной опухолью поджелудочной железы. Клиничес�
ки проявляется синдромом Золлингера–Эллисо�
на, вызванным гиперсекрецией гастрина,
приводящей к гиперплазии париетальных клеток
желудка, гиперацидности желудочного сока, фор�
мированию язв (часто множественных, «целую�
щихся») желудка и двенадцатиперстной кишки с
выраженным болевым синдромом, частыми ос�
ложнениями (перфорации, пенетрации, кровоте�
чения, стенозы) и рецидивами после хирургичес�
кого их удаления, пептическими язвами

анастомоза. Обычно встречается у молодых муж�
чин, часто бывает первично множественной, ло�
кализуется в теле, головке и хвосте органа, диа�
метром не более 4 см. Имеет гистологическое
строение паренхиматозной аденомы, часто быва�
ет злокачественной. При ЭМ отмечается множе�
ство секреторных гранул диаметром от 175 нм до
250 нм с эксцентрически расположенной элект�
роноплотной сердцевиной и узким, светлым
ободком между ней и пограничной мембраной.

ВипомаВипомаВипомаВипомаВипома (опухоль Вернера–Моррисона) развива�
ется из D

1
�клеток тела и хвоста поджелудочной

железы, продуцирующих ВИП; приводит к дли�
тельной и выраженной водной диарее (панкреа�
тическая холера) с гипокалиемией, гипо�хлоргид�
рией, ацидозом, обезвоживанием за счёт
значительной экскреции тонкой кишкой жидко�
сти и электролитов. Развиваются слабость, тета�
нические судороги, гипергликемический синд�
ром, азотемия. Опухоль часто имеет большие
размеры, солидное или трабекулярное строение,
часто злокачественная. При ЭМ в её клетках об�
наруживаются мелкие гранулы диаметром от 10
нм до 130 нм, высокой электронной плотности.
В ряде случаев может быть полиэндо�кринной,
синтезируя не только ВИП, но и инсулин, гаст�
рин, глюкагон. У 50% больных опухоль злокаче�
ственная, во многих случаях к моменту операции
уже существуют метастазы.

КортикотропиномаКортикотропиномаКортикотропиномаКортикотропиномаКортикотропинома проявляется эктопическим
глюкокортикоидным гиперкортицизмом: гипер�
пигментация, гипокалиемия, отёки, алкалоз.
Возможно формирование синдрома Иценко–Ку�
шинга. Как правило, злокачественная.

ПаратиреномаПаратиреномаПаратиреномаПаратиреномаПаратиренома — очень редкая опухоль, характе�
ризующаяся эктопической секрецией ПТГ и обус�
ловленной им гиперкальциемией с известковы�
ми метастазами. Существует точка зрения, что это
не «самостоятельная» опухоль поджелудочной
железы, а проявление множественной эндокрин�
ной неоплазии (аденоматоз полиэндокринный
семейный) типа I (синдром Вермера) [170].

ОпухольОпухольОпухольОпухольОпухоль поджелудочнойподжелудочнойподжелудочнойподжелудочнойподжелудочной железыжелезыжелезыжелезыжелезы ссссс карциноид�карциноид�карциноид�карциноид�карциноид�
нымнымнымнымным синдромомсиндромомсиндромомсиндромомсиндромом (карциноид, аргентаффинома)
способна секретировать все гормоны, свойствен�
ные орто� и параэндокринным новообразовани�
ям. Усиленное образование биогенных аминов (в
крови отмечается повышенное содержание серо�
тонина, гистамина, 5�окситриптофана) проявля�
ется приливами, тахикардией, диареей, присту�
пами бронхиальной астмы [112].
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РЕВМАТИЧЕСКИЕ
БОЛЕЗНИ

Ревматические болезни — группа заболеваний, характеризующих�
ся системным поражением соединительной ткани и сосудов, обус�
ловленным иммунными нарушениями.

ОбщиеОбщиеОбщиеОбщиеОбщие признакипризнакипризнакипризнакипризнаки всей группы ревматических болезней:

•  хронический инфекционный очаг;

•  нарушения иммунного гомеостаза в виде реакций гиперчувствительности
немедленного и замедленного типов;

•  системное поражение соединительной ткани;

•  генерализованный васкулит;

•  хроническое течение с обострениями.

В группу ревматических болезней включают ревматизм, ревма�
тоидный артрит, анкилозирующий спондилоартрит, СКВ, сис�
темную склеродермию, узелковый периартериит, дерматомиозит
и синдром Шёгрена. Применительно к ревматоидному артриту,
СКВ, системной склеродермии, узелковому периартерииту и дер�
матомиозиту применяют термин «диффузные болезни соедини�
тельной ткани».

Поражения соединительной ткани при этих заболеваниях зак�
лючаются в её системной прогрессирующей дезорганизации. Раз�
личают 4 последовательные фазыфазыфазыфазыфазы дезорганизациидезорганизациидезорганизациидезорганизациидезорганизации:

•  мукоидное набухание;

•  фибриноидные изменения;

•  воспалительные клеточные реакции;

•  склероз.

При полиорганности поражений клинико�морфологические осо�
бенности каждой из ревматических болезней обусловлены пре�
имущественными изменениями того или иного органа.

Ðåâìàòèçì
Ревматизм (болезнь Сокольского–Буйо; МКБ: I00–I02 Острая
ревматическая лихорадка) характеризуется системной дезорга�
низацией соединительной ткани аутоиммунной природы с пре�
имущественным поражением ССС, развивающейся у людей, сен�
сибилизированных β�гемолитическим стрептококком группы А.
Острый ревматизм или ревматизм в активной фазе обозначают
термином «острая ревматическая лихорадка».
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ЭЭЭЭЭПИДЕМИОЛОГИЯПИДЕМИОЛОГИЯПИДЕМИОЛОГИЯПИДЕМИОЛОГИЯПИДЕМИОЛОГИЯ

Ревматизм регистрируется во всех странах мира, од�
нако заболеваемость в развивающихся государствах
варьирует от 100 до 200 случаев в год на 100 000 насе�
ления, а в промышленно развитых странах не пре�
вышает 5 на 100 000 населения в год. В Российской
Федерации заболеваемость составляет 3,02 на 1000
жителей, но варьирует между различными региона�
ми. В связи с поражением многих систем организма
ревматизм обусловливает значительную временную
и стойкую утрату трудоспособности больными, что
определяет социальную значимость этого заболева�
ния.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

Этиология ревматизма связана с β�гемолити�чес�
ким стрептококком группы А (Streptococcus
pyogenes) преимущественно М�серотипа 1, ко�
торый вызывает фарингит, нередко протекаю�
щий хронически и создающий сенсибилизацию
организма.

 Стрептококки образуют ряд ферментов и веществ, обла�
дающих патогенным действием на ткани и клетки орга�
низма�хозяина. К ним относятся: разрушающая соот�
ветствующий хемотаксический фактор C5a�пептидаза,
повреждающий мембрану клеток�мишеней пневмоли�
зин, стрептолизины О и S, активирующая плазминоген
стрептокиназа, что приводит к образованию плазмина
и растворению фибрина, а также облегчающая переме�
щение бактерий по соединительной ткани гиалурони�
даза, ДНКаза и др.

 Персистенцию стрептококка связывают с образовани�
ем L�форм, реверсия которых вызывает атаку и реци�
дивирование ревматизма.

 Вспышки ревматизма связывают также с возможными
мутациями в геноме стрептококков генов emm, коди�
рующих М�белок клеточной стенки, предохраняющий
бактерии от фагоцитоза.

 Поскольку ревматизм развивается лишь у 1–3% людей,
инфицированных стрептококком, считают, что суще�
ствует генетическая предрасположенность к этому за�
болеванию. Так, установлено более частое развитие рев�
матизма в семьях, в которых кто�то из родителей болен
ревматической лихорадкой; выявлен риск развития за�
болевания у людей с группами крови А(II), В(III). Не
исключено значение HLA�антигенного профиля для
возникновения страдания, что указывает на возможную
генетическую неоднородность ревматизма.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ

КритерииКритерииКритерииКритерииКритерии диагностикидиагностикидиагностикидиагностикидиагностики. Исследовательская груп�
па ВОЗ (1989) рекомендует использовать для ди�
агностики ревматизма основные («большие»)
критерии: 1) кардит, 2) мигрирующий полиарт�
рит крупных суставов, 3) хорея Сиденхэма, 4)
подкожные узлы, 5) кольцевидная эритема, а

также «малые» критерии: 1) лихорадка, 2) арт�
ралгии, 3) увеличение СОЭ, С�реактивного бел�
ка, лейкоцитоз. Кроме того, большое значение
имеют повышенный титр противострептококко�
вых АТ и высевание из зева стрептококка группы
А.

 РевматическийРевматическийРевматическийРевматическийРевматический кардиткардиткардиткардиткардит (ревмокардит) встреча�
ется у 70–85% детей, впервые заболевших рев�
матизмом, и чаще — при повторных атаках рев�
матизма. Клинические симптомы: одышка и
ортопноэ, кардиалгия, увеличение сердца,
аритмии, ослабление тонов сердца, появление
третьего тона и систолического шума.

 РевматическийРевматическийРевматическийРевматическийРевматический полиартритполиартритполиартритполиартритполиартрит наблюдается у 70–
80% детей при первой атаке ревматизма и при�
мерно у половины больных при обострении за�
болевания. В настоящее время классический
полиартрит встречается редко, чаще наблюда�
ют преходящий олигоартрит или моноартрит.
Их основныеосновныеосновныеосновныеосновные признакипризнакипризнакипризнакипризнаки:

1) поражение крупных суставов;

2) симметричность поражения;

3) летучесть болей;

4) отсутствие изменений на рентгенограммах, вос�
становление функций суставов.

Течение артритов может быть персистирующим, веду�
щим к развитию синдрома Жакку (безболезненная де�
формация кистей рук с ульнарной девиацией без вос�
паления и без нарушения функций сустава; МКБ.
M12.0 Хроническая постревматическая артропатия
[Жакку]).

Хорея Сиденхэма развивается у 10–15% больных детс�
кого возраста, преимущественно у девочек в возрасте
от 6 до 15 лет. Хорея характеризуется гиперкинезами,
дискоординацией движения, снижением мышечного
тонуса.

 ПодкожныеПодкожныеПодкожныеПодкожныеПодкожные узлыузлыузлыузлыузлы в последние годы встреча�
ются крайне редко. Их размеры от нескольких
миллиметров до 1–2 см, безболезненные, плот�
ные, чаще расположены в периартикулярной
ткани.

 КольцевиднаяКольцевиднаяКольцевиднаяКольцевиднаяКольцевидная эритемаэритемаэритемаэритемаэритема (аннулярная сыпь)
встречается на коже туловища и конечностей
примерно у 10% больных в виде розовых или
красных пятен с бледным центром и с чётко
отграниченными неровными краями. Кольце�
видная эритема бывает преходящей, но может
рецидивировать.

Течение ревматизма может быть острым, подо�
стрым, затяжным и латентным. Продолжитель�
ность ревматической атаки от нескольких недель
до 6 мес.
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ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Патогенез заболевания нельзя считать полнос�
тью изученным. Болезнь обычно начинается в
возрасте 7–15 лет, изредка — в 4–5 лет. В 20%
случаев первая атака ревматизма развивается в
юношеском или более старшем возрасте.

Чётко установлена связь иммунного ответа на Аг
стрептококка с развитием реакций ГНТ и ГЗТ.
При этом существенное значение имеет антиген�
ное сходство (мимикрия) между соматическими
фрагментами стрептококков и Аг сарколеммы
кардиомиоцитов, а также между М�белком кле�
точной стенки бактерии и Аг стромы миокарда
и соединительной ткани клапанов сердца и сус�
тавов. Поэтому персистирующая инфекция мо�
жет привести к образованию перекрёстно реаги�
рующих АТ и к преодолению толерантности
Т�клеток по отношению к соединительной тка�
ни, и прежде всего сердца, что индуцирует ауто�
иммунизацию. Её механизм связан с образова�
нием ЦИК и их фиксацией на базальной
мембране сосудов микроциркуляторного русла.
Возникает реакция ГНТ, для которой характер�
на морфология острого иммунного воспаления.
Активируется комплемент, а его хемотаксичес�
кие компоненты (С3а, С5а, С5b, 6, 7) привлека�
ют лейкоциты, из которых примерно 70% — мо�
ноцитарные макрофаги. Микробные Аг
переносятся макрофагами на CD4+ Т�клетки, от�
ветственные за иммунологическую память, и из�
вращают её. Одновременно макрофаги выраба�
тывают ряд цитокинов, в частности ФНОα, ИЛ1,
ИЛ6, вызывающие пролиферацию и дифферен�
цировку B�лимфоцитов, ответственных за обра�
зование АТ. В динамике васкулитов стенка сосу�
дов и периваскулярная соединительная ткань
подвергаются мукоидному и фибриноидному
набуханию, затем в периваскулярной строме
формируются специфические «цветущие» ревма�
тические гранулёмы. Входящие в их состав мак�
рофаги и другие активированные клетки выра�
батывают ТФРβ, стимулирующий образование
соединительной ткани. Реакция ГНТ сменяется
реакцией ГЗТ, ревматические гранулёмы «увяда�
ют», и развивается склероз сосудов и периваску�
лярной соединительной ткани, в том числе сер�
дца и суставов.

Таким образом, изменения при ревматизме и его
хроническое волнообразное течение определя�
ются сочетаниями и сменой реакций ГНТ и ГЗТ.
С вовлечением в процесс иммунных реакций при
всех формах ревматизма связаны плазмоклеточ�
ная трансформация, гиперплазия лимфоидной
ткани, а также полисерозиты.

МММММОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗ

Морфогенез ревматизма характеризуется прогрес�
сирующей системной дезорганизацией соедини�
тельной ткани и изменениями сосудов микро�
циркуляторного русла, наиболее выраженными в
строме сердца. Стадия мукоидного набухания и
стадия фибриноидных изменений являются мор�
фологическим выражением реакций ГНТ. Кле�
точная воспалительная реакция проявляется в
основном образованием специфических ашофф��
талалаевских гранулём (рис. 16�1 на вклейке).

РевматическиеРевматическиеРевматическиеРевматическиеРевматические гранулёмыгранулёмыгранулёмыгранулёмыгранулёмы открыл [5] в миокар�
де Л. Ашофф (1904), они получили название
ашоффских узелков. После того как В.Т. Талалаев
[180] описал гистогенез этих гранулём, их стали
называть ашофф�талалаевскими гранулёмами.
Специфическая ашофф�талалаевская гранулёма
при ревматизме формируется в ответ на фибри�
ноидный некроз стенки сосуда микроциркуля�
торного русла и околососудистой соединитель�
ной ткани. Назначение ашофф�талалаевской
гранулёмы заключается в фагоцитозе некротичес�
ких масс, содержащих остатки иммунных комп�
лексов. Гранулёма имеет определённую динами�
ку, отражающую реакции иммунокомпетентной
системы. Вокруг очага фибриноидного некроза
появляются крупные макрофаги с базофильной
цитоплазмой и круглыми или овальными ядра�
ми с центральным расположением хроматина
(«совиный глаз»). Эти клетки называют клетка�
ми Аничкова, они патогномоничны для ревмо�
кардита. Иногда встречаются многоядерные гис�
тиоциты — гигантские клетки Ашоффа.
Ревматическая гранулёма при этом называется
«цветущей». Макрофаги богаты РНК, содержат в
цитоплазме глыбки гликогена, секретируют
ФНОα и ИЛ1, под влиянием которых пролифе�
рируют и активируются Т� и B�лимфоциты, ко�
торые также входят в состав ревматической гра�
нулёмы. В дальнейшем реакции ГНТ сменяются
на реакции ГЗТ, в гранулёме появляются фиброб�
ласты, количество фибриноидного детрита умень�
шается («увядающая» гранулёма); затем фибри�
ноид полностью рассасывается, и область
гранулёмы склерозируется («рубцующаяся» гра�
нулёма). Ревматические гранулёмы появляются
также в суставных сумках, апоневрозах, перитон�
зиллярной соединительной ткани, в строме дру�
гих органов, но они не имеют типичного вида
ашофф�талалаевских гранулём, поскольку не со�
держат клеток Аничкова.

Активность процесса в сердце определяет не толь�
ко ревматическая гранулёма, но и неспецифичес�
кие экссудативные и экссудативно�продуктив�

Text
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ные реакции, которые обнаруживаются как в сер�
дце, так и в интерстиции различных органов.
Инфильтрат состоит из лимфоцитов, макрофа�
гов, эозинофилов, отдельных нейтрофильных
лейкоцитов.

Склероз как результат смены реакций ГНТ на
ГЗТ — заключительная фаза дезорганизации со�
единительной ткани — носит системный харак�
тер. Он развивается в исходе клеточных реакций
и фибриноидных изменений.

ÊËÈÍÈÊÎ-ÌÎÐÔÎËÎÃÈ×ÅÑÊÈÅ ÔÎÐÌÛ
ÐÅÂÌÀÒÈÇÌÀ

Клинико�морфологические формы ревматиз�
ма выделяют на основании преимущественно�
го поражения того или иного органа. Различа�
ют кардиоваскулярную, полиартритическую,
церебральную и нодозную формы. Это деле�
ние условно, так как при ревматизме пораже�
ние сердца встречается всегда.

Кардиоваскулярная форма заболевания разви�
вается чаще других. При этом всегда развива�
ется ревматический эндокардит. При сочетан�
ном поражении эндокарда, миокарда и перикарда
говорят о ревматическом панкардите, при по�
ражении эндо� и миокарда — о ревматическом
кардите (ревмокардите).

ЭЭЭЭЭНДОКАРДИТНДОКАРДИТНДОКАРДИТНДОКАРДИТНДОКАРДИТ

Эндокардит (МКБ: I01.1 Острый ревматичес�
кий эндокардит) — воспаление эндокарда —
чаще всего развивается в клапанном аппарате
сердца (клапанный эндокардит). В процесс
могут быть вовлечены хордальные нити — хор�
дальный эндокардит, а также пристеночный
эндокард предсердий или желудочков — при�
стеночный (париетальный) эндокардит.

Наиболее часто поражаются створки митраль�
ного клапана (65–70% ревмокардитов). На 2�м
месте по частоте находится комбинированное
поражение створок митрального и аортально�
го клапанов (25%), на 3�м — аортального кла�
пана. Изменения трикуспидального клапана
встречаются значительно реже, как казуисти�
ка описаны поражения клапана лёгочной ар�
терии. Выделяют 4 вида связанных между со�
бой морфологических изменений клапанов сердца:
диффузный эндокардит (или вальвулит), острый бо�
родавчатый, фибропластический, возвратно�боро�
давчатый эндокардиты.

 Диффузный эндокардит характеризуется мукоид�
ным набуханием и умеренными фибриноидными

изменениями соединительной ткани створок кла�
пана без повреждения эндотелия, что обусловли�
вает отсутствие на них наложений тромботичес�
ких масс. Нередко в глубине створок появляются
ревматические гранулёмы. Исходом вальвулита яв�
ляется склероз створок клапана, иногда (при рано
начатом и адекватном лечении) процесс обратим.
Сходные изменения, заканчивающиеся склеро�
зом, могут развиваться в сухожильных хордах.

 Острый бородавчатый эндокардит, в основе кото�
рого лежат те же изменения, что и при вальвулите,
но с более выраженным фибриноидом, клеточной
реакцией и с вовлечением в процесс эндотелия
клапанов, что обусловливает образование мелких
(1–2 мм) тромбов, которые располагаются по за�
мыкающему краю створок в виде бородавок серого
цвета.

 Фибропластический эндокардит развивается из
двух предыдущих форм эндокардита и харак�
теризуется усиленными процессами склеро�
за створок клапанов.

 Возвратно�бородавчатый эндокардит возникает
при повторных атаках ревматизма на фоне скле�
роза, гиалиноза и деформаций створок клапа�
нов. При этом дезорганизация соединительной
ткани происходит как в «интактной» строме,
так и в уже склерозированных тромботичес�
ких бородавках, эндотелий которых вовлека�
ется в воспалительный процесс. В результате
на уже склерозированных тромботических мас�
сах откладываются новые массы фибрина, ко�
торые при затихании процесса также будут
склерозироваться. Острый бородавчатый и воз�
вратно�бородавчатый эндокардиты могут ос�
ложняться тромбоэмболией сосудов большого
или малого кругов кровообращения. Следстви�
ем таких тромбоэмболий являются инфаркты
селезёнки, почек, головного мозга, миокарда,
сетчатки глаза, иногда лёгких, изредка гангре�
на кишки или нижних конечностей.

В исходе эндокардита развиваются склероз,
гиалиноз и деформация клапанных заслонок.
Часто они срастаются друг с другом, нередко
развиваются склероз и петрификация фиб�
розного кольца. Хорды клапанов также утол�
щены, укорочены и спаяны друг с другом. От�
верстие клапанов обычно резко сужено, имеет
вид «рыбьего рта».

МММММИОКАРДИТИОКАРДИТИОКАРДИТИОКАРДИТИОКАРДИТ

Миокардит (МКБ: I01.2 Острый ревматичес�
кий миокардит) — воспаление миокарда, встре�
чается в 3 формах: узелковый (гранулематозный),
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диффузный межуточный экссудативный, очаговый
межуточный экссудативный.

 Узелковый (гранулематозный) миокардит харак�
теризуется образованием в периваскулярной тка�
ни стромы миокарда ревматических гранулём.
Наибольшее их количество обнаруживается в ушке
левого предсердия, стенке левого желудочка сер�
дца, в межжелудочковой перегородке и в сосоч�
ковых мышцах. Гранулёмы могут быть в разных
фазах развития. Кардиомиоциты находятся в со�
стоянии белковой или жировой дистрофии
вплоть до образования микронекрозов. В исходе
узелкового миокардита развивается диффузный
мелкоочаговый кардиосклероз.

 Диффузный межуточный экссудативный миокар�
дит часто развивается при ревматизме у детей.
Клинически проявляется тяжёлой сердечно�
сосудистой недостаточностью. Макроскопичес�
ки полости сердца резко расширены, миокард
дряблый, тусклый. Микроскопически сосуды
полнокровные, интерстиций миокарда пропи�
тан серозным экссудатом, инфильтрирован
лимфоцитами, гистиоцитами, ПЯЛ. Мышеч�
ные волокна разволокняются, в кардиомиоци�
тах — выраженные дистрофические изменения,
определяются очаги некроза мышечных кле�
ток. В исходе развивается диффузный карди�
осклероз.

 Очаговый межуточный экссудативный миокардит
встречается при латентном течении ревматиз�
ма. Он характеризуется очагами незначитель�
ной лимфогистиоцитарной инфильтрации с
примесью ПЯЛ в интерстиции миокарда. От�
мечаются очаговая дистрофия и некроз кар�
диомиоцитов. В исходе — очаговый кардио�
склероз.

ПППППЕРИКАРДИТЕРИКАРДИТЕРИКАРДИТЕРИКАРДИТЕРИКАРДИТ

МКБМКБМКБМКБМКБ: I01.0 Острый ревматический перикардит.
В перикарде развивается серозное, серозно�фиб�
ринозное и фибринозное воспаление («волоса�
тое сердце»). При организации фибринозного
экссудата образуются синехии и возникает об�
литерация полости перикарда. Иногда происхо�
дит обызвествление образовавшейся соедини�
тельной ткани («панцирное сердце»).

ДДДДДРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕ ФОРМЫФОРМЫФОРМЫФОРМЫФОРМЫ

РевматическиеРевматическиеРевматическиеРевматическиеРевматические васкулитываскулитываскулитываскулитываскулиты (МКБ: M05.2+ Рев�
матоидный васкулит) имеют генерализованный
характер и обнаруживаются почти постоянно.
Наиболее характерно поражение сосудов микро�

циркуляторного русла. В артериях и артериолах
— фибриноидные изменения стенок, тромбоз; в
капиллярах — пролиферация и слущивание эн�
дотелия (ревматический эндотелиоз), муфты из
пролиферирующих адвентициальных клеток; в
исходе — склероз сосудов (артериосклероз, ар�
териолосклероз, капилляросклероз).

ПолиартритическаяПолиартритическаяПолиартритическаяПолиартритическаяПолиартритическая формаформаформаформаформа характеризуется по�
ражением крупных суставов с развитием очагов
дезорганизации в синовиальной оболочке (си�
новит), васкулитов с гиперемией сосудов, пери�
васкулярными лимфоидными инфильтратами в
виде муфт, появлением серозного и серозно�фиб�
ринозного выпота в полости сустава. Суставной
хрящ в процесс не вовлекается, поэтому дефор�
мации суставов при ревматизме не происходит.

НодознаяНодознаяНодознаяНодознаяНодозная (узловатаяузловатаяузловатаяузловатаяузловатая) формаформаформаформаформа характеризуется
появлением под кожей на разгибательной сто�
роне крупных суставов, по ходу позвоночника, в
фасциях, апоневрозах, сухожилиях узелков и уз�
лов, состоящих из очага фибриноидного некро�
за, окружённого инфильтратом из лимфоцитов
и макрофагов. В исходе на месте узелков форми�
руются рубчики. Для этой формы характерно и
поражение сердца.

ЦеребральнаяЦеребральнаяЦеребральнаяЦеребральнаяЦеребральная формаформаформаформаформа называется малой хореей.
В головном мозге обнаруживают артерииты, мик�
роглиальные узелки, дистрофические измене�
ния нервных клеток, изредка очаги кровоизлия�
ний. Поражение других органов и систем не
выражено.

ОООООСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯСЛОЖНЕНИЯ ИИИИИ ИСХОДЫИСХОДЫИСХОДЫИСХОДЫИСХОДЫ

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения. При атаке ревматизма в процесс
могут вовлекаться все органы и системы. Воз�
можно развитие инфекционного эндокардита,
ревматической пневмонии, ревматического
очагового или диффузного гломерулонефрита,
полисерозитов с развитием спаечных процес�
сов в полостях перикарда, плевры, брюшины,
очагов восковидного некроза в скелетных мыш�
цах, кольцевидной эритемы или сыпи на коже,
дистрофических и атрофических изменений
эндокринных желёз, а также тромбоэмболичес�
кого синдрома.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы ревматизма связаны с поражением ССС.
Атака ревматизма может сопровождаться ост�
рой сердечно�сосудистой недостаточностью и
аритмиями. При сформированных сердечных
пороках и ревматическом кардиосклерозе раз�
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вивается хроническая сердечно�сосудистая не�
достаточность.

Ðåâìàòîèäíûé àðòðèò
Ревматоидный артрит (МКБ: M05 Серопозитивный
ревматоидный артрит, M06 Другие ревматоидные
артриты) — хроническое заболевание, основу кото�
рого составляет системная дезорганизация соеди�
нительной ткани с прогрессирующим поражением
в основном периферических (синовиальных) сус�
тавов, с развитием продуктивного синовита, дест�
рукции суставного хряща с последующей деформа�
цией и анкилозом суставов.

ЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиология. Распространённость ревматоид�
ного артрита среди взрослого населения составляет
от 0,6 до 1,3%. Заболеваемость среди женщин при�
мерно в 3 раза выше, чем среди мужчин. С возрас�
том риск развития ревматоидным артритом возра�
стает.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология ревматоидного артрита неизвестна.
Предполагают роль различных возбудителей,
но наибольшее значение придают вирусу Эп�
стайна–Барр, поскольку обнаружена антиген�
ная мимикрия между вирусом, коллагеном
типа II и эпитопами β�цепи HLA�DR, что мо�
жет индуцировать аутоиммунный ответ к кол�
лагену типа II. Показано также, что у больных
ревматоидным артритом имеется более высо�
кий титр АТ к стрессорным белкам микобакте�
рий. Кроме того, Аг микобактерий способны вы�
зывать пролиферацию негативных T�лимфоцитов
в синовиальной оболочке сустава.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Согласно МКБ Х, выделяют сле�
дующие варианты заболевания: серопозитивный
ревматоидный артрит (в том числе — синдром
семьи Фелти); ревматоидный артрит с поражени�
ем лёгких — «ревматоидное лёгкое»; ревматоид�
ный артрит, сопровождающийся васкулитом, —
«ревматоидный васкулит»; ревматоидный артрит
с вовлечением других органов и систем (кардит,
эндокардит, миокардит, перикардит, полиневро�
патия) и другие варианты ревматоидного артрита
(серонегативный: синдром Стилла у взрослых,
ревматоидный бурсит, ревматоидные узелки).

ПППППАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗ

Патогенез ревматоидного артрита до конца не
изучен. Очевидно, триггером заболевания яв�
ляется артритогенный микробный фактор, ко�
торый персистирует в сенсибилизированном
организме.

 Доказана генетическая предрасположенность к ревма�
тоидному артриту на основании ассоциации HLA�DR4
и/или �DR1 с развитием болезни. При этом индуци�
рованный иммунный ответ направлен либо против Аг
неидентифицированных возбудителей скрытых инфек�
ций, либо микробов�комменсалов и в силу антигенной
мимикрии — на собственные Аг, что вызывает аутоаг�
рессию и хроническое воспаление.

 Важнейшую роль в воспалительном процессе при ревма�
тоидном артрите играют CD4+ Т�клетки типа Th1. Ауто�
антигены, индуцирующие аутоиммунизацию, точно не
установлены. Предполагается роль коллагена типа II,
RANA — «ядерного Аг ревматоидного артрита», гликоп�
ротеина gp39 суставного хряща. Активированные Т�клет�
ки инициируют развитие синовита, продуцируя много�
численные цитокины, или путём непосредственного
межклеточного взаимодействия с макрофагами и синови�
оцитами. Развиваются активация и пролиферация макро�
фагов, B�лимфоцитов, эндотелиальных клеток капилля�
ров синовиальной оболочки, синовиоцитов. Кроме того,
при ревматоидном артрите выявляются разнообразные
аутоантитела, в том числе класса IgM, иногда IgG, а также
IgA или IgE к Fc�фрагменту IgG, получившие название
«ревматоидный фактор». При этом в синовиальной обо�
лочке могут образовываться и АТ, и Аг. Например, ревма�
тоидный фактор класса IgG продуцируется плазматичес�
кими клетками синовиальной оболочки; затем эти АТ
взаимодействуют друг с другом (аутоассоциация), так как
один из них выступает в роли Аг, поддерживая тем самым
воспаление в суставе. У части больных ревматоидный фак�
тор отсутствует (серонегативный ревматоидный артрит);
поэтому, очевидно, он не является абсолютно обязатель�
ным в патогенезе ревматоидного артрита, но определённо
участвует в формировании подкожных ревматоидных уз�
лов и других внесуставных поражений.

 Кроме гипотезы патогенеза ревматоидного артрита на
основе нарушений функций T�лимфоцитов, существу�
ет теория развития синовита при ревматоидном артри�
те, основанная на роли изменений синовиоцитов, ко�
торые приобретают свойства, сходные с опухолевыми
клетками. В синовиоцитах обнаруживают изменение
экспрессии молекул, регулирующих апоптоз (например,
CD95), и протоонкогенов (например, ras и myc), воз�
можно, под влиянием цитокинов ИЛ1 и ФНОα . Эти
изменения не вызывают опухолевой мутации, но при�
водят к усилению экс�прессии молекул адгезии, кото�
рые участвуют во взаимодействии синовиоцитов с ком�
понентами внеклеточного матрикса, и активации
синтеза ферментов, обусловливающих прогрессирую�
щую деструкцию сустава.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления. Выделяют 3 основных
проявления:

1) поражение суставов: артриты и анкилозы;

2) воспалительные поражения околосуставных тканей: тен�
досиновиты, бурситы, синовиальная киста вокруг сус�
тава; амиотрофии; поражение связочного аппарата с
развитием гипермобильности и деформаций; миозиты
и т.п.

3) системные проявления: ревматоидные узелки; язвы на
коже голеней; поражение глаз, сердца, лёгких, почек;
невропатии; васкулит, анемии.
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Основные морфологические изменения при ревма�
тоидном артрите обнаруживают в суставах и во всей
системе соединительной ткани.

ПППППОРОРОРОРОРАЖЕНИЕАЖЕНИЕАЖЕНИЕАЖЕНИЕАЖЕНИЕ СУСУСУСУСУСТСТСТСТСТАВОВАВОВАВОВАВОВАВОВ

Выделяют следующие отличительные признакипризнакипризнакипризнакипризнаки
пораженияпораженияпораженияпораженияпоражения суставовсуставовсуставовсуставовсуставов:

1) гиперплазия и фибриноидные изменения синови�
альных оболочек ворсин с их отторжением в сустав�
ную полость;

2) пролиферация синовиоцитов;

3) продуктивные васкулиты в синовиальной оболочке;

4) периваскулярная инфильтрация стромы с образова�
нием лимфоидных агрегатов, состоящих из
CD4+T�клеток, а также плазматических клеток и мак�
рофагов;

5) образование в суставной полости серозной жидко�
сти с нейтрофилами;

6) образование паннуса — пласта грануляционной тка�
ни, с воспалительным инфильтратом. Паннус разру�
шает и замещает суставной хрящ;

7) усиление остеоклазии, особенно в области субхонд�
ральной пластинки и в месте прикрепления сустав�
ной капсулы с формированием субхондральных кист,
а также остеопороз суставных концов костей;

8) развитие фиброзных и костных анкилозов.

Поражение суставов носит характер синовита, в его
развитии выделяют 3 стадии.

 В первой стадии синовиальная оболочка становится
отёчной, полнокровной, с очагами мукоидного и фиб�
риноидного набухания, кровоизлияниями. В полости
сустава накапливается серозный выпот, часть нейтро�
филов которого содержит ревматоидный фактор. Та�
кие клетки называют рагоцитами, они выделяют меди�
аторы воспаления. Часть ворсин, подвергшихся
фибриноидному некрозу, образует плотные слепки —
«рисовые тельца». На ранней стадии выражены капил�
ляриты, пролиферативные и пролиферативно�некро�
тические васкулиты (главным образом, мелких венул,
реже артериол), в стенках сосудов — фибриноид и им�
мунные комплексы. Изменения суставного хряща на
этой стадии не выражены. Стадия может продолжать�
ся несколько лет.

 Во второй стадии синовита происходит выраженная
пролиферация синовиоцитов, присутствуют гигантские
клетки, выражена гипертрофия ворсинок. Строма ин�
фильтрирована лимфоцитами и плазматическими клет�
ками. В ней образуются лимфоидные фолликулы с за�
родышевыми центрами. Сосуды в состоянии
продуктивного воспаления. На поверхности синови�
альной оболочки отмечаются наложения фибрина,
способствующего пролиферации фибробластов. На су�
ставных концах костей формируется грануляционная
ткань, которая в виде пласта (паннуса) наползает на
хрящ и врастает в него и в синовиальную оболочку.
Хрящ под паннусом истончается, в нём появляются

глубокие трещины, узуры, участки обызвествления.
Затем происходит замещение хряща фиброзной тка�
нью и пластинчатой костью. Паннус резко суживает
суставную полость, что обусловливает развитие туго�
подвижности сустава, могут развиваться вывихи или
подвывихи. Характерна ульнарная (наружная) девиа�
ция поражённых суставов («плавники моржа»). В сус�
тавных концах костей нарастает остеопороз, множе�
ственные эрозии с образованием субхондральных
псевдокист, которые соответствуют внутрикостным рев�
матоидным гранулёмам (ревматоидным узлам), возмож�
ны переломы. Между остатками костной ткани разра�
стается грануляционная и фиброзная ткань с очагами
фибриноидного некроза и инфильтрацией лимфоци�
тами и плазматическими клетками. Наряду с деструк�
цией костной ткани отмечается и её репарация, резуль�
татом которой являются костные анкилозы.

 В третьей стадии (может развиваться через 15–30 лет)
формируются фиброзно�костные анкилозы, обуслов�
ливающие прогрессирующую обездвиженность боль�
ного. Однако процессы дезорганизации тканей суста�
вов продолжаются и на этой стадии, о чём
свидетельствуют очаги фибриноида, выраженная вос�
палительная инфильтрация грануляционной ткани.

ВВВВВНЕСУНЕСУНЕСУНЕСУНЕСУСТСТСТСТСТАВНЫЕАВНЫЕАВНЫЕАВНЫЕАВНЫЕ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ

Внесуставные висцеральные проявления ревмато�
идного артрита наблюдаются у 20–25% больных и
характеризуются дезорганизацией соединитель�
ной ткани и сосудов микроциркуляторного русла
серозных оболочек, почек, сердца, лёгких, кожи,
скелетных мышц, органов иммунной системы, со�
судов.

 Характерным морфологическим признаком рев�
матоидного артрита является ревматоидный
узел, который обнаруживается во многих орга�
нах и тканях, но чаще — в коже и синовиальной
оболочке суставов. В основе формирования уз�
лов лежат иммунопатологические реакции, про�
являющиеся процессами дезорганизации соеди�
нительной ткани (мукоидное набухание,
фибриноидный некроз) и продуктивным воспа�
лением. Макроскопически узлы диаметром от
0,5 см до 3 см, на разрезе — крошащиеся серо��
жёлтые массы, окружённые фиброзной капсулой.
Микроскопически выявляются массы фибрино�
идного некроза, окружённые валом из макрофа�
гов, лимфоцитов, плазматических клеток, иног�
да гигантских многоядерных клеток. Характерны
также генерализованный васкулит и полисеро�
зит.

 Нередки поражения почек в виде ревматоидной
мембранозной нефропатии, хронического интер�
стициального нефрита, мембранозно�пролифе�
ративного гломерулонефрита, пиелонефрита, а
также амилоидоз почек с отложением АА�ами�
лоида.
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 Поражение сердца при ревматоидном артрите
проявляется в виде перикардита, миокардита,
эндокардита, изменений проводящих путей
сердца, коронарита, ревматоидных узлов, кар�
диосклероза, амилоидоза.

 В лёгких — фиброзирующий альвеолит, ревма�
тоидные узлы, плеврит с исходом в фиброз
плевры, лёгочный артериит.

 В скелетных мышцах — очаговый или диффуз�
ный миозит и атрофия.

 Поражения структур иммунной системы — ги�
перплазия лимфатических узлов и селезёнки с
их плазмоклеточной трансформацией, плазмо�
цитоз костного мозга.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения ревматоидного артрита — нефропа�
тический амилоидоз, подвывихи и вывихи мел�
ких суставов, обусловленные фиброзными и кос�
тными анкилозами, переломы костей, анемия.

ИсходИсходИсходИсходИсход ревматоидного артрита — ХПН, обуслов�
ленная амилоидозом, или смерть от присоеди�
нения вторичной инфекции.

Ñèñòåìíàÿ êðàñíàÿ âîë÷àíêà
Системная красная волчанка (СКВ, болезнь Либ�
мана–Сакса; МКБ: M32 Системная красная вол�
чанка) — заболевание системы соединительной
ткани, обусловленное аутоиммунными наруше�
ниями, характеризующееся преимущественным
поражением почек, серозных оболочек, кожи, су�
ставов.

ЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиология. Частота СКВ в популяции ко�
леблется от 4 до 250 случаев на 100 000 населе�
ния в год. В 70% случаев болезнь начинается в
возрасте 14–40 лет. Наиболее часто в 14–25 лет.
Соотношение женщин и мужчин, заболевших
СКВ, составляет 9:1, а среди детей и больных стар�
ше 65 лет — 2:1. Частота СКВ выше среди пред�
ставителей негроидной расы и латиноамерикан�
цев.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология СКВ остаётся неясной.

 Выдвинута вирусная концепция этиологии СКВ на ос�
новании обнаружения при ЭМ�исследовании в эн�
дотелии, лимфоцитах и тромбоцитах вирусоподобных
включений, сходных с парамиксовирусами. На это же
указывает наличие маркёров персистирующей вирус�
ной инфекции и АТ к вирусам кори, краснухи, пара�
гриппа.

 Выявленная у больных СКВ бактериальная сенсиби�
лизация, наличие очагов хронической инфекции, ча�
стые ангины легли в основу концепции бактериаль�
ного генеза болезни.

 Некоторые ЛС и УФ�облучение способны изменить
антигенные свойства ДНК; кроме того, под влиянием
УФ усиливается продукция ИЛ1 кератиноцитами.

 Установлена ассоциация СКВ с некоторыми Аг тка�
невой совместимости, особенно HLA�DR2 и
HLA�DR3. У 6% больных СКВ выявлен наследствен�
ный дефицит компонентов комплемента С2 или С4.

 Широкая распространённость заболевания среди
женщин детородного возраста указывает на роль гор�
мональных влияний. Считают, что эстрогены суще�
ственно подавляют активность супрессорных Т�кле�
ток, что обусловливает усиление выработки АТ.
Возможно, что возникновению СКВ в этих условиях
способствует применение некоторых ЛС.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

В основе развития заболевания лежат дефекты ре�
гуляторных механизмов, обеспечивающих толе�
рантность к собственным Аг и клиренс фрагмен�
тов клеток в состоянии апоптоза.

 Важнейшее значение имеет активация B�лимфоцитов
с образованием аутоантител, которая может быть
обусловлена наследственными дефектами регуляции
пролиферации В�лимфоцитов либо усилением актив�
ности CD4+Т�клеток или нарушением функции суп�
рессорных Т�клеток.

 В последнее время наибольшее значение придаётся
олигоклональной Т�зависимой стимуляции B�клеток,
поскольку патогенные положительно заряженные
аутоантитела против собственной клеточной ДНК
вырабатываются в ответ на стимулирующее влияние
CD4+Т�клеток.

 АААААутоантигеныутоантигеныутоантигеныутоантигеныутоантигены. В качестве аутоантигенов выступают
ядерная ДНК, гистоны, полипептиды малых ядерных
РНК — Аг Смита, рибонуклеопротеин, некоторые ра�
створимые Аг цитоплазмы клеток — РНК�полимера�
за (Ro) и протеин в составе РНК (La); кардиолипин,
коллаген, мембранные Аг нейронов и клеток крови,
включая эритроциты, лимфоциты, нейтрофилы.

 ВолчаночныйВолчаночныйВолчаночныйВолчаночныйВолчаночный факторфакторфакторфакторфактор. Антинуклеарные АТ (АНАТ),
относящиеся к IgG, носят название волчаночного
фактора. Образующиеся аутоантитела вызывают раз�
личные патологические нарушения: АТ к эритроци�
там, лейкоцитам и тромбоцитам приводят к иммун�
ным цитопениям; антинейронные АТ, проникая через
гематоэнцефалический барьер, повреждают нейроны;
АНАТ вызывают повреждение ядер различных кле�
ток. Большинство висцеральных поражений при СКВ
связано с циркуляцией и отложением иммунных ком�
плексов в базальных мембранах сосудов микроцирку�
ляции и капилляров почечных клубочков. ДНК�со�
держащие иммунные комплексы способствуют
возникновению аутоиммунного поражения почек у
больных СКВ.

 ДефектыДефектыДефектыДефектыДефекты апоптозаапоптозаапоптозаапоптозаапоптоза. Нарушения регуляторных меха�
низмов апоптоза, возможно, играют ведущую роль в
патогенезе СКВ. Нарушение процессов элиминации
апоптотически изменённых клеток, сопровождающе�
еся усилением апоптоза, накоплением аутоантигенов
на мембранах апоптозных телец, может вести к пато�
логическому накоплению клеточного материала с
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вторичной стимуляцией аутоиммунизации. Так, у
больных СКВ часто обнаруживают дефицит или ауто�
антитела к компоненту комплемента С1q, играющего
важную роль в освобождении от апоптозного мате�
риала. Кроме того, аутоиммунизация может быть ре�
зультатом нарушения отрицательной селекции Т�кле�
ток в тимусе.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ

ПораженияПораженияПораженияПораженияПоражения кожикожикожикожикожи наблюдаются у 85–90% боль�
ных: дискоидное — очаги напоминают по форме
монеты с гиперемированными краями, атрофи�
ей в центре и депигментацией; нодулярное; эри�
тематозный дерматит носа и скул по типу «ба�
бочки»; фотосенсибилизация — кожные
высыпания в результате необычной реакции на
солнечный свет; алопеция; поражения, обуслов�
ленные васкулитом, — панникулит, крапивница,
микроинфаркты, сетчатое ливедо (древовидный
рисунок на коже нижних конечностей вследствие
венулита).

Характерны поражения:поражения:поражения:поражения:поражения: слизистыхслизистыхслизистыхслизистыхслизистых оболочек оболочек оболочек оболочек оболочек —
хейлит, эрозии; сусусусусуставовставовставовставовставов (у 95% больных) — арт�
ралгии, артриты, артропатии [синдром Жакку]
со стойкими деформациями суставов; мышцмышцмышцмышцмышц (у
30–40% больных) — миалгии, миозит, миопатия;
лёгкихлёгкихлёгкихлёгкихлёгких (у 50–80% больных) — плеврит проявля�
ется шумом трения плевры; пневмонит — инфиль�
траты нередко сопровождаются кровохарканьем;
лёгочная гипертензия; сердцасердцасердцасердцасердца — перикардит; эн�
докардит Либмана–Сакса может сопровождать�
ся эмболиями, нарушениями функции клапанов
и присоединением инфекции; миокардит с на�
рушениями проводимости, аритмиями и разви�
тием сердечной недостаточности; почекпочекпочекпочекпочек (у 50%
больных) — различные формы хронического гло�
мерулонефрита; ЖКТЖКТЖКТЖКТЖКТ (у 50% больных) — ослаб�
ление перистальтики пищевода; изъязвление
слизистой оболочки желудка и двенадцатипер�
стной кишки; интестинальный васкулит с инфар�
ктами кишечника, перфорациями и кровотече�
ниями; Ц Н СЦ Н СЦ Н СЦ Н СЦ Н С (у 50% пациентов):
генерализованные проявления — депрессия,
психозы, судороги и т.п. и очаговые — гемипаре�
зы, дисфункции черепных нервов, миелиты и на�
рушения движений, хорея. Могут развиваться
синдром Шёгрена, синдром Рейно и др.

Часто выявляют анемию, аутоиммунную лимфо�
пению, тромбоцитопению, увеличение СОЭ
(коррелирует с активностью заболевания), АНАТ,
АТ к ДНК, АТ к РНК�полимеразе, входящему в
состав РНК протеину, LE�клетки (лейкоциты, фа�
гоцитировавшие ядерный материал), ложнопо�
ложительную реакцию фон Вассерманна (у па�
циентов с антифосфолипидным синдромом).

ÌÎÐÔÎÃÅÍÅÇ

Изменения при СКВ носят генерализованный
характер. Микроскопическая картина имеет ряд
особенностей, позволяющих поставить диагноз.
Наиболее характерные изменения развиваются в
почках, коже, суставах, ЦНС, сердце, селезёнке,
лёгких.

ХХХХХАРАКТЕРНЫЕАРАКТЕРНЫЕАРАКТЕРНЫЕАРАКТЕРНЫЕАРАКТЕРНЫЕ МИКРОСКОПИМИКРОСКОПИМИКРОСКОПИМИКРОСКОПИМИКРОСКОПИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИПРИЗНАКИ

 ГГГГГематоксилиновыеематоксилиновыеематоксилиновыеематоксилиновыеематоксилиновые тельцательцательцательцательца образуются при свя�
зывании АНАТ с поражёнными клетками. При
окрашивании ядерными красителями ядра ста�
новятся бледными, затем распадаются на глыб�
ки.

 ФибриноидныйФибриноидныйФибриноидныйФибриноидныйФибриноидный некрознекрознекрознекрознекроз соединительной тка�
ни и стенок мелких кровеносных сосудов отли�
чается наличием в нём ядерного распада (гема�
токсилиновых телец).

 ПериартериальныйПериартериальныйПериартериальныйПериартериальныйПериартериальный «луковичный»«луковичный»«луковичный»«луковичный»«луковичный» склерозсклерозсклерозсклерозсклероз раз�
вивается в селезёнке.

 ВолчаноклеточныйВолчаноклеточныйВолчаноклеточныйВолчаноклеточныйВолчаноклеточный феноменфеноменфеноменфеноменфеномен (LE�феномен,
Харгрейвса феномен) — фагоцитоз ядерного
детрита нейтрофилами или макрофагами с об�
разованием волчаночных клеток (LE�клетки,
Харгрейвса клетки). Цитоплазма лейкоцитов
заполнена фагоцитированным ядром. Ядро са�
мого лейкоцита распластывается над фагоци�
тированным. LE�клетки обнаруживаются в ко�
стном мозге, лимфоидных органах,
периферической крови.

Дезорганизация соединительной ткани сопро�
вождается межуточным воспалением всех орга�
нов с вовлечением в процесс сосудов микроцир�
куляторного русла. Инфильтраты состоят из
лимфоцитов, макрофагов, плазматических кле�
ток. Характерен также полисерозит. Ядерная па�
тология наблюдается в клетках всех органов и
тканей. Васкулиты и межуточное воспаление со�
провождаются дистрофией и очаговыми некро�
зами паренхимы органов. При наличии общих
признаков морфогенеза заболевание в каждом
органе имеет морфологические особенности.

ПППППОРОРОРОРОРАЖЕНИЯАЖЕНИЯАЖЕНИЯАЖЕНИЯАЖЕНИЯ КОЖИКОЖИКОЖИКОЖИКОЖИ ИИИИИ ВНУТРЕННИХВНУТРЕННИХВНУТРЕННИХВНУТРЕННИХВНУТРЕННИХ ОРГОРГОРГОРГОРГАНАНАНАНАНОВОВОВОВОВ

 КожаКожаКожаКожаКожа. Наиболее частый вариант кожных изме�
нений при СКВ — эритематозные пятна раз�
личных очертаний и величины с чёткими гра�
ницами в области переносицы и щёк (фигура
бабочки). При обострении заболевания изме�
нения появляются на других участках кожи.
Микроскопически в дерме видны отёк, васку�
литы с фибриноидным некрозом стенок сосу�
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дов, периваскулярная лимфомакрофагальная
инфильтрация. При затихании процесса раз�
виваются склероз дермы, атрофия и гиперке�
ратоз эпидермиса, вакуолизация клеток базаль�
ного слоя. Поражение волосяных фолликулов
ведёт к выпадению волос. При иммуногисто�
химическом исследовании выявляются депози�
ты Ig и комплемента в области дермоэпидермаль�
ного стыка.

 ПочкиПочкиПочкиПочкиПочки. Характерный признак поражения почек
при СКВ — периодическое изменение гистоло�
гической картины в зависимости от активности
процесса или проводимой терапии. При имму�
ногистохимическом и ЭМ�исследованиях прак�
тически у всех больных СКВ в мезангии и в ба�
зальных мембранах клубочковых капилляров
выявляются депозиты (отложения) иммунных
комплексов, состоящие из ДНК, анти�ДНК АТ и
формирующиеся in situ. Локализация иммунных
отложений в той или иной зоне базальной мемб�
раны, возможно, определяет форму гломеруло�
нефрита (рис. 16�2 на вклейке).

В основе отечественной классификации гломерулонеф�
рита при СКВ лежат характер морфологических из�
менений и распространённость процесса. Выделяют
следующие типы гломерулонефрита: 1) очаговый вол�
чаночный пролиферативный; 2) диффузный волчаноч�
ный пролиферативный; 3) мембранозный; 4) мезанги�
омембранозный; 5) мезангиопролиферативный; 6)
мезангиокапиллярный; 7) фибропластический. При всех
типах гломерулонефрита могут развиваться тубулоин�
терстициальные изменения, обусловленные грануляр�
ными депозитами иммунных комплексов в базальной
мембране канальцев (в 50% случаев).

Сочетание субэндотелиальных и субэпителиальных депо�
зитов иммунных комплексов характерно для волчаноч�
ного нефрита (люпус�нефрит). Макроскопически почки
увеличены, пёстрые, с участками мелких кровоизлияний.
Микроскопически волчаночный нефрит характеризуется
наличием ядерной патологии (гематоксилиновые тельца),
утолщением базальных мембран капилляров клубочков,
принимающих вид «проволочных петель», очагов фибрино�
идного некроза, появлением гиалиновых тромбов в капил�
лярах клубочков. Феномен «проволочных петель» обус�
ловлен массивным субэндотелиальным отложением
иммунных комплексов в базальной мембране капилля�
ров клубочков. При ЭМ в эндотелии капилляров выявля�
ются вирусные включения.

 СуставыСуставыСуставыСуставыСуставы. Изменения укладываются в картину
острого, подострого или хронического сино�
вита с особенностями СКВ. Характерно раз�
витие неэрозивного синовита без развития
деформаций суставов. Микроскопически от�
мечается слущивание кроющих синовиоцитов,
в подлежащей ткани — васкулиты с фибри�
ноидным некрозом стенок и периваскулярная
инфильтрация лимфоцитами, макрофагами, плаз�

матическими клетками. Встречаются склерозиро�
ванные ворсинки.

 ЦентральнаяЦентральнаяЦентральнаяЦентральнаяЦентральная нервнаянервнаянервнаянервнаянервная системасистемасистемасистемасистема. Патогенез пораже�
ния ЦНС при СКВ связан с антифосфолипидными,
антинейрональными АТ, АТ к синаптической мемб�
ране. В основе многообразной неврологической сим�
птоматики лежат следующие морфологические на�
рушения: 1) продуктивный или
продуктивно�деструктивный васкулит с тромбозом
и последующим склерозом и гиалинозом сосудов; 2)
тромбозы сосудов без признаков васкулита; 3) ише�
мические инфаркты и геморрагии; 4) поражение ядер
нейронов, некроз нейроцитов.

 СердцеСердцеСердцеСердцеСердце иииии сосудысосудысосудысосудысосуды. Воспалительные изменения мо�
гут возникать во всех слоях сердца с развитием
перикардита, миокардита и абактериального бо�
родавчатого эндокардита Либмана–Сакса (син�
дром Капоши–Либмана–Сакса). У больных
СКВ отмечено более частое развитие атероск�
лероза венечных артерий сердца. В сосудах мик�
роциркуляторного русла — артериолиты, капил�
ляриты, венулиты. В сосудах крупного калибра,
в том числе в аорте, — эластолиз и эластофиб�
роз вследствие поражения vasa vasorum.

 СелезёнкаСелезёнкаСелезёнкаСелезёнкаСелезёнка увеличена в размерах. Микроско�
пически отмечаются гиперплазия фолликул�
лов, плазмоклеточная инфильтрация пульпы,
луковичный периартериальный склероз.

 ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие. Наиболее характерным для СКВ явля�
ется развитие плеврита. Поражение собственно
лёгких при СКВ — люпус�пневмонит — встре�
чается редко, сопровождается васкулитом, в
последующем — интерстициальным фибро�
зом, клинически проявляющимся синдромом
лёгочной гипертензии.

 ВилочковаяВилочковаяВилочковаяВилочковаяВилочковая железажелезажелезажелезажелеза иииии лимфатическиелимфатическиелимфатическиелимфатическиелимфатические узлыузлыузлыузлыузлы. У де�
тей отмечается гиперплазия паренхимы вилоч�
ковой железы. Лимфатические узлы увеличе�
ны в размерах, содержат крупные фолликулы.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы: острая почечная недостаточность или
хроническая почечная недостаточность с раз�
витием уремии.

Ñèñòåìíàÿ ñêëåðîäåðìèÿ
Системная склеродермия (системный склероз;
МКБ: M34 Системный склероз) — хроническое
ревматическое заболевание с преимущественным
поражением кожи, опорно�двигательного аппа�
рата и внутренних органов, характеризующимся
прогрессирующим склерозом дермы, стромы ор�
ганов и сосудов.

Text
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КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. В рамках системной склеродер�
мии различают 2 основные формы: диффузную и
лимитированную.

 ДиффузнаяДиффузнаяДиффузнаяДиффузнаяДиффузная склеродермиясклеродермиясклеродермиясклеродермиясклеродермия (dSSc). При этой
форме наблюдается распространённое пораже�
ние кожи с ранним вовлечением в процесс внут�
ренних органов.

 ЛимитированнаяЛимитированнаяЛимитированнаяЛимитированнаяЛимитированная склеродермиясклеродермиясклеродермиясклеродермиясклеродермия (lSSc) характе�
ризуется специфическим поражением пальцев,
предплечий и лица. Висцеральные изменения
развиваются позже, чем при dSSc.

CRESTCRESTCRESTCRESTCREST�синдромсиндромсиндромсиндромсиндром. При этой форме часто находят каль�
циноз (сссссalcinosis) мягких тканей, синдром Рейно
(rrrrr aynaud), поражение пищевода (eeeee sophageal
dysmotility), склеродактилию (sssssclerodactyly), телеан�
гиэктазии (tttttelangiectasia).

 ПерекрёстныйПерекрёстныйПерекрёстныйПерекрёстныйПерекрёстный синдромсиндромсиндромсиндромсиндром. Обсуждается выделе�
ние третьей формы заболевания в рамках пере�
крёстного (overlap) синдрома: сочетание про�
явлений системной склеродермии и признаков
ревматоидного артрита (системная склеродер�
мия + ревматоидный артрит), дермато� и поли�
миозита (системная склеродермия + дермато�
миозит/полимиозит) или СКВ (системная
склеродермия +СКВ).

ЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиология. Заболеваемость системной
склеродермией составляет 2,7–12 случаев на 1 000
000 населения в год. Болеют чаще женщины, чем
мужчины (соотношение 7:1), в возрасте 30–50 лет.
У детей системная склеродермия встречается
очень редко, протекает острее, чем у взрослых,
болеют чаще девочки (соотношение 3:1).

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

Этиология заболевания не установлена полнос�
тью.

 В качестве одного из этиологических факторов
предполагается цитомегаловирусцитомегаловирусцитомегаловирусцитомегаловирусцитомегаловирус.

 МикрохимеризмМикрохимеризмМикрохимеризмМикрохимеризмМикрохимеризм. В последнее время этиологи�
ческое значение придают эмбриональным клет�
кам, которые преодолевают плацентарный ба�
рьер во время беременности и циркулируют в
материнском кровеносном русле или фиксиру�
ются в тканях различных органов. Это явление
называют микрохимеризмом, поскольку в орга�
низме рожениц обнаруживают незначительное
число клеток, генетически отличающихся от её
собственных. Персистирующие в организме
больных системной склеродермией клетки мо�
гут участвовать в патогенезе заболевания, ин�
дуцируя патологические процессы по типу хро�

нической реакции «трансплантат против хозя�
ина».

 ГГГГГенетическиеенетическиеенетическиеенетическиеенетические факторыфакторыфакторыфакторыфакторы. О роли этих факторов
свидетельствует ассоциация системной склеро�
дермии с некоторыми Аг тканевой совместимо�
сти: HLA�10, �B35, �Cw4 в общей группе паци�
ентов с системной склеродермией и с Аг
HLA�B8 при начале заболевания в возрасте до
30 лет.

 У больных системной склеродермией выявля�
ются особенностиособенностиособенностиособенностиособенности гуморальногогуморальногогуморальногогуморальногогуморального иммунитетаиммунитетаиммунитетаиммунитетаиммунитета:
обнаруживаются специфические для системной
склеродермии антицентромерные и антитопо�
изомеразные (анти�Scl70) АТ, антинуклеоляр�
ные аутоантитела и АТ к клеточным мембранам
фибробластов, коллагену типов I и IV.

 Имеют значение также воздействие химичес�
ких агентов, травмы, вибрации, охлаждения,
инфекций на эндотелий сосудов с последую�
щим развитием иммунных реакций. Высокий
риск заболеваемости имеют шахтёры.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Неизвестный этиологический фактор запускает
неуточнённый иммунный ответ, ведущий к акти�
вации фибробластов и повреждению сосудистой
стенки, что в итоге обусловливает фиброз. По�
вреждение эндотелия сосудов неясной этиологии
(показано, что АТ против цитомегаловируса мо�
гут вызывать апоптоз эндотелиальных клеток) ве�
дёт к агрегации и активации тромбоцитов. Вазо�
констрикторные стимулы (холод, отрицательные
эмоции, тромбоксан А

2
, серотонин) вызывают

спазм сосудов и формирование феномена Рейно
в коже и внутренних органах. При поражении со�
судов почек возникают ишемия их коры, актива�
ция юкстагломерулярного комплекса и стимуля�
ция ренин�ангиотензиновой системы. В связи с
прогрессированием системной склеродермии эти
изменения приобретают характер порочного кру�
га. Активированные в результате адгезии к базаль�
ной мембране сосудов тромбоциты высвобожда�
ют факторы, стимулирующие периваскулярный
фиброз. Сенсибилизированные CD4+ Т�клетки
аккумулируются в коже и других органах и высво�
бождают цитокины, которые стимулируют туч�
ные клетки и макрофаги, вырабатывающие ряд
цитокинов, усиливающих коллагенообразование
фибробластами.

ÌÎÐÔÎÃÅÍÅÇ

В коже и внутренних органах последовательно
развиваются стадии дезорганизации соедини�
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тельной ткани с нерезкой клеточной воспали�
тельной реакцией и исходом в склероз и гиали�
ноз. Различают 3 фазы развития патоморфоло�
гических изменений при системной
склеродермии.

 Ранняя (отёчная) фаза характеризуется повреж�
дением эндотелия капилляров и мелких арте�
риол, повышением проницаемости сосудистой
стенки с развитием интерстициального отёка
и прогрессированием тканевой гипоксии.

 Индуративная фаза проявляется активацией
фибробластов в условиях отёка и тканевой ги�
поксии и усиленным синтезом коллагена.

 Заключительная (атрофическая) фаза характе�
ризуется атрофией паренхиматозных элемен�
тов, грубым склерозом и гиалинозом стромы
органов и сосудов.

ПППППОРОРОРОРОРАЖЕНИЯАЖЕНИЯАЖЕНИЯАЖЕНИЯАЖЕНИЯ КОЖИКОЖИКОЖИКОЖИКОЖИ ИИИИИ ВНУТРЕННИХВНУТРЕННИХВНУТРЕННИХВНУТРЕННИХВНУТРЕННИХ ОРГОРГОРГОРГОРГАНАНАНАНАНОВОВОВОВОВ

 КожаКожаКожаКожаКожа. В участках поражения кожа отёчная, те�
стообразной консистенции, глянцевитая.
Микроскопически выявляются периваскуляр�
ные инфильтраты из CD4+Т�клеток и плазма�
тических клеток вокруг мелких сосудов в дер�
ме, признаки дезорганизации соединительной
ткани; стенка капилляров и мелких артериол
утолщена, просвет их сужен. Эти изменения
ведут к грубому склерозу дермы, гиалинозу
мелких сосудов, атрофии эпидермиса, а также
потовых, сальных желёз и волосяных фоллику�
лов. Может развиваться кальциноз кожи, пре�
имущественно в области пальцев рук и пери�
артикулярно. В заключительной фазе
отмечаются маскообразность, склеродактилия,
выраженные трофические нарушения (изъяз�
вления, гнойники, деформация ногтей, облы�
сение), вплоть до самоампутации пальцев.

 СуставыСуставыСуставыСуставыСуставы. Преимущественно на ранних стади�
ях болезни развивается полиартрит с пораже�
нием мелких суставов кистей. Ранняя фаза ха�
рактеризуется очаговой или диффузной
лимфоплазмоцитарной инфильтрацией сино�
виальной оболочки в сочетании с гипертрофи�
ей и гиперплазией синовиоцитов. Деструкция
тканей сустава (в отличие от ревматоидного ар�
трита) при системной склеродермии не харак�
терна. В исходе развивается склероз синови�
альной оболочки с облитерацией сосудов.

 ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие. Поражение лёгких встречается в более
чем 50% наблюдений системной склеродер�
мии. В ранней фазе отмечается развитие аль�
веолита с инфильтрацией лимфомакрофагаль�
ными элементами и ПЯЛ. Позднее развивается

базальный, а затем диффузный интерстициаль�
ный пневмофиброз, сопровождающийся лё�
гочной гипертензией. Часто выявляется фиб�
роз плевры, реже — фибринозный плеврит.

 ПочкиПочкиПочкиПочкиПочки. Поражение почек отмечается у 75%
больных системной склеродермией. Важней�
шее значение имеет склеродермическая мик�
роангиопатия с поражением преимуществен�
но междольковых артерий, в которых
отмечаются концентрическая гиперплазия
интимы, мукоидное набухание и фибриноид�
ный некроз стенок сосудов с тромбозом их про�
светов, вследствие чего развиваются инфаркты
почек и ОПН («истинная склеродермическая
почка»). Изменения почечных артерий лежат
в основе развития артериальной гипертензии,
встречающейся у 30% больных системной скле�
родермией. Реже наблюдается поражение по
типу хронического гломерулонефрита.

 СердцеСердцеСердцеСердцеСердце страдает у 30% больных системной
склеродермией. Характерно развитие продук�
тивного васкулита, мелко� и крупноочагового
кардиосклероза («склеродермическое серд�
це»), склероза париетального и клапанного
эндокарда, сухожильных хорд с формировани�
ем склеродермического порока сердца.

 ЖелудочноЖелудочноЖелудочноЖелудочноЖелудочно�кишечныйкишечныйкишечныйкишечныйкишечный тракттракттракттракттракт. Поражение ор�
ганов пищеварения наблюдается у 90% боль�
ных системной склеродермией. Наиболее вы�
раженные изменения выявляются со стороны
пищевода в виде нарушений его моторики и
рефлюкс�эзофагита в результате склероза мы�
шечной оболочки, особенно в нижней трети
пищевода, поэтому характерны стриктуры пи�
щевода, пептические язвы и метаплазия эпи�
телия (метаплазия Берретта). Нарушения мо�
торики, склероз и атрофия слизистой оболочки
развиваются и в других органах ЖКТ, что ведёт
к синдрому мальабсорбции. Возможно разви�
тие дивертикулов и дивертикулитов в толстом
кишечнике.

 ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень. Первичный билиарный цирроз пече�
ни встречают при CREST�синдроме.

ИсходИсходИсходИсходИсход. У больных системной склеродермией
обычно развивается недостаточность тех органов
или систем, в которых преобладают поражения
(уремия, сердечно�сосудистая или сердечно�лё�
гочная недостаточность и др.).

Óçåëêîâûé ïåðèàðòåðèèò
Узелковый периартериит (нодозный полиарте�
риит, классический узелковый периартериит,
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болезнь Куссмауля–Мейера; МКБ: M30.0 Узел�
ковый полиартериит) — ревматическое заболе�
вание, характеризующееся системным васкули�
том с некрозом стенок средних и мелких
артерий. Узелковый периартериит — самостоя�
тельная нозологическая форма, но клинические
проявления сходны с таковыми при синдроме
Шёгрена, смешанной криоглобулинемии, ревма�
тоидном артрите, волосато�клеточном лейкозе,
СПИДе.

ЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиологияЭпидемиология. Ежегодно регистрируется 0,2–
1 новый случай узелкового периартериита на 1
000 000 населения. Среди мужчин заболевание
встречается несколько чаще, чем среди женщин
(2:1), у детей — с такой же частотой, как и у взрос�
лых.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология не установлена. Определённое зна�
чение в развитии заболевания придают вирусу
гепатита В, меньшее значение — вирусу гепати�
та С. Отмечена связь между развитием узелко�
вого периартериита и инфекцией, вызванной ци�
томегаловирусом, парвовирусом В19, вирусом
СПИДа. В качестве предрасполагающих факто�
ров рассматривается стрептококковая инфек�
ция, ЛС (сульфаниламиды и антибиотики), яды,
вакцинации, роды. Началу болезни, возможно,
способствует инсоляция, но заболеваемость
узелковым периартериитом не зависит от време�
ни года. Связь заболевания с носительством оп�
ределённых Аг HLA не выявлена.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Основная роль принадлежит имму�
нокомплексному механизму поражения сосудов.
В последние годы определённое значение при�
даётся клеточным иммунным реакциям.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Характерный патоморфологичес�
кий признак — сегментарные фибриноидные не�
крозы артерий мышечного типа мелкого и сред�
него калибра (реже поражаются артериолы и
венулы) в месте ветвления или бифуркации со�
судов вследствие отложений иммунных комп�
лексов. В острой стадии развивается выражен�
ная инфильтрация всех слоёв сосудистой стенки
нейтрофилами, эозинофилами, макрофагами,
что вызывает чёткообразные «узелковые» утол�
щения сосудов. В местах фибриноидного некро�
за появляются разрывы и мелкие аневризмы ди�
аметром 0,5–1 см. Просвет поражённых сосудов
обычно закрыт тромбом. Инфильтрация стенок
сосудов мононуклеарами происходит по мере
хронизации процесса. В дальнейшем развивает�
ся склероз с муфтообразным утолщением стен�
ки в области поражения и окклюзией просвета
сосуда. Ещё один характерный признак узелко�

вого периартериита — сосуществование различ�
ных морфологических изменений, отражающих
последовательные стадии васкулита, на протя�
жении одного и того же сосуда.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения. Профузные кровотечения вслед�
ствие разрыва сосуда, перитонит вследствие пер�
форации поражённой язвенно�некротическим
процессом кишки. Наиболее часто причиной
смерти является почечная недостаточность.

ИсходИсходИсходИсходИсход без лечения неблагоприятный, леталь�
ность — 75–90%.

Äåðìàòîìèîçèò
Дерматомиозит (болезнь Вагнера, синдром Ваг�
нера–Унферрихта–Хеппа) — ревматическое за�
болевание, основным клинико�морфологичес�
ким проявлением которого являются системная
дезорганизация соединительной ткани, пораже�
ние поперечнополосатой и гладкой мускулату�
ры, а также кожи. Наблюдаются случаи заболе�
вания без поражения кожи, тогда его обозначают
как полимиозит.

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ

Дерматомиозит (МКБ: M33.0 Юношеский дер�
матомиозит, M33.1 Другие дерматомиозиты) и
полимиозит (МКБ: M33.2 Полимиозит) отно�
сятся к диффузным болезням соединительной
ткани. В основе этих заболеваний лежит идио�
патическое воспалительное поражение мышц.
Сходные поражения мышечной ткани наблюда�
ются при некоторых других формах миопатий,
поэтому эти заболевания объединены в группу
так называемых «идиопатических воспалитель�
ных миопатий». Выделяют следующие типытипытипытипытипы
идиопатическихидиопатическихидиопатическихидиопатическихидиопатических воспалительныхвоспалительныхвоспалительныхвоспалительныхвоспалительных миопатиймиопатиймиопатиймиопатиймиопатий: 1)
первичный полимиозит, 2) первичный дермато�
миозит, 3) ювенильный дерматомиозит, 4) по�
лимиозит/дерматомиозит, осложняющий диф�
фузные болезни соединительной ткани; 5)
полимиозит/дерматомиозит, ассоциирующийся
с опухолями; 6) миозит с «включениями», 7)
миозит, ассоциирующийся с эозинофилией; 8)
оссифицирующий миозит, 9) локализованный
миозит, 10) гигантоклеточный миозит.

Различают острые, подострые, непрерывно�ре�
цидивирующие и хронические формы течения
заболеваний.

ЭЭЭЭЭПИДЕМИОЛОГИЯПИДЕМИОЛОГИЯПИДЕМИОЛОГИЯПИДЕМИОЛОГИЯПИДЕМИОЛОГИЯ

Заболеваемость идиопатическими воспалитель�
ными миопатиями составляет 2–10 случаев на
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1 000 000 населения в год. Дерматомиозит чаще
встречается у детей. Полимиозит преимуще�
ственно развивается в 40–60 лет. Дерматомио�
зит и полимиозит встречаются у женщин чаще,
чем у мужчин (2,5:1). При полимиозите, ассо�
циированном с опухолями, распределение боль�
ных по полу составляет 1:1.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

Этиология заболевания до конца не изучена.
Предполагается роль вирусов Коксаки типа В,
пикорнавирусов (ECHO�вирусы и кардиовиру�
сы), бактериальных, паразитарных инфекций,
ЛС (пеницилламин, зидовудин). Развитию иди�
опатических воспалительных миопатий может
предшествовать избыточная физическая нагруз�
ка. Существенную роль в развитии заболевания
играют генетические факторы. Так, больные дер�
матомиозитом часто являются носителями Аг
HLA B8 и DR3, а больные миозитом, осложняю�
щим диффузные болезни соединительной тка�
ни, — HLA B14 и В40. Кроме того, носительство
определённых Аг HLA коррелирует с продукци�
ей миозитспецифических аутоантител.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Точный механизм развития аутоиммунизации
при идиопатических воспалительных миопати�
ях ещё неизвестен. Предполагается значение ан�
тигенной мимикрии неуточнённых инфекцион�
ных агентов и аутоантигенов. У почти 90%
больных идиопатическими воспалительными
миопатиями в сыворотке обнаруживается широ�
кий спектр аутоантител, направленных против
собственных цитоплазматических белков и ри�
бонуклеиновых кислот. Аутоантитела, которые
обнаруживаются исключительно у больных иди�
опатическими воспалительными миопатиями,
называют миозитспецифическими. При поли�
миозите и дерматомиозите они определяются у
40% больных. Так, у больных дерматомиозитом
определяются анти�Mi2 (АТ к ядерному белко�
вому комплексу с неизвестной функцией), а у
больных полимиозитом — анти�Jo1 (АТ к гисти�
дин�тРНК�синтетазе) и анти�SRP (АТ к части�
цам сигнального распознавания). При дермато�
миозите, вероятно, основной мишенью АТ и
комплемента становятся интрафасциальные ка�
пилляры, что подтверждается обнаружением
компонентов мембраноатакующего комплекса в
мелких сосудах. Эти депозиты предшествуют
воспалительной инфильтрации. При дермато�
миозите в инфильтрате, локализующемся в пе�
риваскулярном пространстве и перимизии, от�
мечается преобладание B�лимфоцитов и CD4+

T�лимфоцитов. В развитии идиопатических вос�
палительных миопатий также имеют значение
реакции клеточного иммунитета, особенно при
полимиозите и миозите с «включениями». При
полимиозите в эндомизиальном пространстве (в
клеточном инфильтрате) преобладают цитоток�
сические CD8+T�лимфоциты. Предполагается,
что поражение мышц при полимиозите связано
с развитием Т�клеточной цитотоксичности про�
тив мышечных клеток, экспрессирующих ауто�
антигены в ассоциации с Аг HLA класса I.

МММММОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗОРФОГЕНЕЗ

ДерматомиозитДерматомиозитДерматомиозитДерматомиозитДерматомиозит. Характерные изменения обна�
руживаются в поперечнополосатых мышцах,
коже. Макроскопически мышцы отёчные,
бледно�жёлтого цвета с участками каменистой
плотности вследствие кальциноза. Микроско�
пически вокруг мелких сосудов в перимизии
выявляются инфильтраты, преимущественно
из B�лимфоцитов, плазматических клеток и
CD4+Т�клетки. Характерно развитие перифас�
цикулярной атрофии мышечных волокон. В
коже выявляются продуктивные и продуктив�
но�некротические васкулиты дермы с перивас�
кулярной лимфоцитарной инфильтрацией. В
исходе изменения кожи и подкожной клетчат�
ки те же, что и при системной склеродермии.

ПолимиозитПолимиозитПолимиозитПолимиозитПолимиозит. В отличие от дерматомиозита, по�
ражений кожи нет. Патология скелетных мышц
более выражена, чем при дерматомиозите.
Макроскопическая картина изменений мышц
при дерматомиозите и полимиозите идентич�
на. Поражение поперечнополосатых мышц
при полимиозите носит сегментарный харак�
тер. Микроскопически определяются воспали�
тельные инфильтраты из макрофагов, гистио�
цитов, CD8+Т�клеток, плазматических клеток,
эозинофилов в перимизии и эндомизии. Клет�
ки инфильтрата внедряются в некротизирован�
ные мышечные волокна. Поражение сосудов не
характерно. Отмечаются некротические и ре�
генерационные изменения мышечных клеток.
Среди внутренних органов наиболее часто по�
ражаются сердце, лёгкие, суставы, реже — поч�
ки, ЖКТ.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: миокардит, кардиосклероз, брон�
хо�пневмония, дыхательная недостаточность
вследствие мышечной слабости, токсическое по�
ражение лёгких, обусловленное действием неко�
торых ЛС, интерстициальный фиброз лёгких.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Смерть больных наступает от осложне�
ний.
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ННННН.ИИИИИ. Кондриков Кондриков Кондриков Кондриков Кондриков, ИИИИИ.ААААА. Казанцева Казанцева Казанцева Казанцева Казанцева

ЗАБОЛЕВАНИЯ ЖЕНСКОЙ
ПОЛОВОЙ СИСТЕМЫ

Женская половая система состоит из двух яичников, двух маточ�
ных труб, тела и шейки матки, влагалища, наружных половых
органов (вульва), а также молочных желёз (МЖ).

ФФФФФОРМИРОВАНИЕОРМИРОВАНИЕОРМИРОВАНИЕОРМИРОВАНИЕОРМИРОВАНИЕ ЖЕНСКОЙЖЕНСКОЙЖЕНСКОЙЖЕНСКОЙЖЕНСКОЙ ПОЛОВОЙПОЛОВОЙПОЛОВОЙПОЛОВОЙПОЛОВОЙ СИСТЕМЫСИСТЕМЫСИСТЕМЫСИСТЕМЫСИСТЕМЫ

Генетический пол определяется во время оплодотворения. Начи�
ная с 6–7�й недели эмбрионального развития формируются по�
ловые тяжи, корковый и мозговой слои индифферентных гонад
и парамезонефральные (мюллеровские) протоки, располагающи�
еся латерально от мезонефральных (вольфовых) протоков. Диф�
ференцировка гонад по женскому типу при кариотипе 46ХХ про�
исходит при отсутствии определяющего развитие яичек фактора
TDF, андрогенов и мюллеровского ингибирующего фактора.

Дистальные части парамезонефральных протоков на 9–14�й не�
деле внутриутробного развития плода сливаются и присоединя�
ются к урогенитальному синусу. Слияние протоков приводит к
образованию двух складок брюшины, которые преобразуются в
широкие связки. Мезонефральные протоки подвергаются деге�
неративным изменениям, их остатки можно обнаружить в мезо�
варии (epoophoron, paroophoron) и боковых стенках матки и влага�
лища (проток Гартнера). Зародышевые клетки в яичниках
дифференцируются в овогонии, происходит первое мейотичес�
кое деление с образованием первичных овоцитов, и на этой ста�
дии развития они задерживаются до пубертатного периода.

Краниальная, не слившаяся часть перамезонефральных прото�
ков трансформируется в маточные трубы, открывающиеся в це�
ломическую (будущую брюшную) полость. Из слившейся части
протоков образуется маточно�влагалищный канал с последую�
щим формированием эпителиального компонента матки и верх�
него отдела влагалища. Миометрий, строма эндометрия, шейки
матки и фиброзно�мышечная стенка влагалища дифференциру�
ются из прилежащей мезенхимы. Эпителий влагалища является
производным урогенитального синуса и по мере роста вытесняет
мюллеров эпителий верхней части влагалища и части шейки матки.

Формирование наружных половых органов начинается с появле�
ния полового бугорка, половых складок и половых валиков. Между
половыми складками, являющимися областью соединения экто�
и эндодермы, находится мочеполовое отверстие, выделившееся в
связи с разделением клоаки урогенитальной перегородкой. По�
ловой бугорок трансформируется в клитор, половые складки — в
малые половые губы, половые валики — в большие половые губы.
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Дефекты формирования женской половой сис�
темы рассмотрены в статье «Нарушения поло�
вой дифференцировки».

ФФФФФУНКЦИИУНКЦИИУНКЦИИУНКЦИИУНКЦИИ

Функция женской половой системы — репро�
дуктивная. У женщин детородного возраста вне
беременности структурно�функциональные осо�
бенности органов половой системы связаны с
овариально�менструальным циклом (см. статьи
«Цикл менструально�овариальный», «Гормоны
гонадотропные»).

Çàáîëåâàíèÿ âóëüâû*
Вульва включает лоно, большие и малые поло�
вые губы, клитор, преддверие влагалища. За ис�
ключением преддверия влагалища, вульва по�
крыта ороговевающим многослойным плоским
эпителием. Дерма и строма вульвы богаты кол�
лагеновыми волокнами, кровеносными сосуда�
ми и клетками типа миофибробластов, для ко�
торых характерна экспрессия десмина.

•••••  ПреддвериеПреддвериеПреддвериеПреддвериеПреддверие влагалищавлагалищавлагалищавлагалищавлагалища расположено между внутрен�
ними поверхностями малых половых губ. Сюда от�
крываются большие (бартолиновы) и малые железы
преддверия, парауретральные железы, мочеиспуска�
тельный канал. Большие железы преддверия имеют
трубчато�альвеолярное строение с секретирующим
слизь однорядным эпителием; выводной проток же�
лезы длиной 2,5 см выстлан в проксимальном отде�
ле секретирующим слизь эпителием, в дистальном —
переходным эпителием, в области выхода — много�
слойным плоским эпителием. Малые железы пред�
дверия состоят из ацинусов с эпителием, выделяю�
щим слизь.  Парауретральные железы также
выстланы секретирующим слизь эпителием, вывод�
ной проток — переходным эпителием.

•••••  БольшиеБольшиеБольшиеБольшиеБольшие половыеполовыеполовыеполовыеполовые губыгубыгубыгубыгубы покрыты волосами, содер�
жат большое количество жировой ткани, а также
сальные и потовые железы.

•••••  МалыеМалыеМалыеМалыеМалые половыеполовыеполовыеполовыеполовые губыгубыгубыгубыгубы лишены волосяного покрова,
жировой ткани и потовых желёз, но богаты эласти�
ческими волокнами и кровеносными сосудами.

•••••  КлиторКлиторКлиторКлиторКлитор состоит из двух пещеристых тел.

Многие заболевания вульвы относятся к дерма�
тологическим (см. главы 21 и 25), хотя имеются
и поражения, свойственные данной области
женской половой системы. В этом разделе рас�
смотрены опухолеподобные процессы и добро�
качественные опухоли, внутриэпителиальная
неоплазия вульвы, болезнь Педжета, злокаче�
ственные и вторичные опухоли.

НННННЕОПУХОЛЕВЫЕЕОПУХОЛЕВЫЕЕОПУХОЛЕВЫЕЕОПУХОЛЕВЫЕЕОПУХОЛЕВЫЕ ЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕ РАССТРОЙСТВАРАССТРОЙСТВАРАССТРОЙСТВАРАССТРОЙСТВАРАССТРОЙСТВА

•••••  СклеротическийСклеротическийСклеротическийСклеротическийСклеротический лишайлишайлишайлишайлишай (МКБ: L90.0 Лишай
склеротический и атрофический) — депигмен�
тированное поражение вульвы. Сначала в эпи�
дермисе появляется гиперкератоз, в верхнем
отделе дермы — отёк, в последующем — спон�
гиоз в базальном слое эпидермиса, его дезор�
ганизация с отделением клеток от базальной
мембраны, исчезновение сосочкового слоя.
Отёк в верхнем отделе дермы сопровождается
гомогенизацией коллагеновых волокон, сосу�
ды подвергаются облитерации. В среднем от�
деле дермы воспалительные изменения. С про�
грессированием заболевания в эпидермисе
снижается число меланоцитов и меланинсо�
держащих клеток, уменьшается высота эпите�
лия, усиливается гиперкератоз. Злокачествен�
ный потенциал низкий, но при сочетании с
плоскоклеточной гиперплазией риск озлока�
чествления значительно повышается.

•••••  ПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточная гиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазия (МКБ: L91.8
Другие гипертрофические изменения кожи).
Эпителий утолщён, с акантозом и часто с пара�
и гиперкератозом, могут наблюдаться митозы
в базальном слое эпидермиса. Фиброзные из�
менения дермы и воспалительная инфильтра�
ция отсутствуют. Учитывая неспецифические
изменения, диагностика поражения фактичес�
ки основана на исключении иных дерматозов,
прежде всего простого хронического лишая,
микотической и папилломавирусной инфек�
ции, внутриэпителиальной неоплазии вульвы.

ОООООПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕ ПРОЦЕССЫПРОЦЕССЫПРОЦЕССЫПРОЦЕССЫПРОЦЕССЫ

ИИИИИ ДОБРОКАДОБРОКАДОБРОКАДОБРОКАДОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

•••••  ЭндометриозЭндометриозЭндометриозЭндометриозЭндометриоз (МКБ: N80 Эндометриоз) раз�
вивается вследствие имплантации эндометри�
альных клеток в области травмы во время мен�
струации или эпизиотомии во время
родоразрешения.

•••••  ПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточная папилломапапилломапапилломапапилломапапиллома (МКБ: D28.0
Доброкачественное новообразование вульвы)
преддверия влагалища обычно длиной менее 5
мм, шириной 1–2 мм. Неороговевающий мно�
гослойный плоский эпителий без атипии, стро�
ма состоит из рыхлой соединительной ткани.
Папиллома может быть изолированной и мно�
жественной. Наблюдается почти исключитель�
но у женщин детородного возраста. Этиология
неизвестна.

•••••  ОстроконечныеОстроконечныеОстроконечныеОстроконечныеОстроконечные кондиломыкондиломыкондиломыкондиломыкондиломы [МКБ: A63.0 Ано�
генитальные (венерические) бородавки] — па�
пиллярные образования с фиброзной, васку�
ляризированной стромой, покрытой* Автор раздела «Заболевания вульвы» — Н.И. Кондриков.
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многослойным плоским эпителием с аканто�
зом, гиперплазией парабазального слоя, кой�
лоцитозом и пара� и гиперкератозом. В подэ�
пителиальной соединительной ткани
хроническая воспалительная реакция. Пораже�
ние вызывает инфицирование вирусом папил�
ломы человека типов 6, 11 и 16. Сочетается с
остроконечными кондиломами влагалища и
шейки матки.

•••••  ПапиллярнаяПапиллярнаяПапиллярнаяПапиллярнаяПапиллярная гидраденомагидраденомагидраденомагидраденомагидраденома (МКБ: L75 Болез�
ни апокринных потовых желёз) — наиболее
частая доброкачественная опухоль вульвы. При
малом увеличении имеет сходство с высоко�
дифференцированной аденокарциномой. Со�
стоит из трабекулярных, тубулярных и папил�
лярных структур и ацинусов, выстланных
крупными клетками с морфологическими осо�
бенностями секреторных клеток апо�кринных
потовых желёз, под которыми располагаются
миоэпителиальные клетки, митозы редкие.

ВВВВВНУТРИЭПИТЕЛИАЛЬНАЯНУТРИЭПИТЕЛИАЛЬНАЯНУТРИЭПИТЕЛИАЛЬНАЯНУТРИЭПИТЕЛИАЛЬНАЯНУТРИЭПИТЕЛИАЛЬНАЯ НЕОПЛАЗИЯНЕОПЛАЗИЯНЕОПЛАЗИЯНЕОПЛАЗИЯНЕОПЛАЗИЯ ВУЛЬВЫВУЛЬВЫВУЛЬВЫВУЛЬВЫВУЛЬВЫ

Для внутриэпителиальной неоплазии вульвы
(Vulvar Intraepithelial Neoplasia — VIN; МКБ:
N90 Другие невоспалительные болезни вульвы и
промежности) характерны акантоз, повышенная
митотическая активность, нарушение созрева�
ния кератиноцитов и полярности клеток, поли�
морфизм ядер с увеличением ядерно�цитоплаз�
матического соотношения, выраженный
зернистый слой с пара� и гиперкератозом. В тре�
ти наблюдений происходит вовлечение в пато�
логический процесс придатков кожи, при этом в
области волосяного покрова оно не должно пре�
вышать в глубину 2,7 мм, вне волосяного покро�
ва — 1 мм.

В зависимости от выраженности дезорганизации
эпителия различают 3 степени VIN. Согласно ги�
стологической классификации ВОЗ опухолей
женской половой системы (2�я редакция, 1994),
дана следующая характеристика степеней VIN.

VIN1VIN1VIN1VIN1VIN1 (лёгкая дисплазия; МКБ: N90.0 Слабовыражен�
ная дисплазия вульвы) отличается пролиферацией
клеток базального и парабазального слоёв нижней
трети эпителиального пласта, в более поверхностных
слоях эпителия наблюдаются койлоцитоз и другие
признаки папилломовирусной инфекции.

VIN2VIN2VIN2VIN2VIN2 (умеренная дисплазия; МКБ: N90.1 Умеренная
дисплазия вульвы) характеризуется изменениями в
нижних 2/3 эпителия, в вышерасположенной части
эпителия могут отмечаться цитологические измене�
ния, свойственные папилломавирусной инфекции.

VIN3VIN3VIN3VIN3VIN3 (тяжёлая диcплазия; МКБ: N90.2 Резко выра�
женная дисплазия вульвы, не классифицированная в
других рубриках) — поражение распространяется до

верхней трети эпителия, но без дезорганизации наи�
более поверхностно расположенных клеток.

VINЗVINЗVINЗVINЗVINЗ (карцинома in situ; МКБ: D07.1 Карцинома in
situ вульвы) включает поражение всей толщи эпите�
лия. Данный диагноз ставят и при локализации по�
ражения в нижней трети эпителия, если в последнем
отмечаются морфологические особенности высоко�
дифференцированной плоскоклеточной карциномы.
Наличие зернистого слоя, пара� и гиперкератоза не
исключает диагноза преинвазивной карциномы.

Лечение VIN преимущественно хирургическое,
у больных в постменопаузе используются расши�
ренная эксцизия поражения, вапоризация СО

2
�

лазером или поверхностная вульвэктомия.

БББББОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬ ПППППЕДЖЕТЕДЖЕТЕДЖЕТЕДЖЕТЕДЖЕТААААА

Болезнь Педжета (МКБ: C51 Злокачественное
новообразование вульвы) — интраэпителиальная
пролиферация атипических железистых клеток,
обладающих способностью к распространению
в дерму. У части больных сочетается с карцино�
мой апокриновых потовых желёз, аденокарци�
номой большой железы преддверия влагалища,
плоскоклеточным раком вульвы. Гистогенез ос�
таётся дискуссионным. Не исключается, что
клетки Педжета возникают из мультипотентных
стволовых клеток базального слоя эпидермиса.
Клетки Педжета крупные, со светлой цитоплаз�
мой, ядра округлой или овальной формы, обыч�
но с ядрышками, располагаются одиночно и
скоплениями во всех слоях эпидермиса, вклю�
чая зернистый и роговой слои, а также в придат�
ках кожи. В прилежащей дерме картина хрони�
ческого воспаления. Клетки Педжета
ШИК�позитивны, окрашиваются муцикарми�
ном и альциановым синим, содержат карцино�
эмбриональный Аг, характеризуются экспресси�
ей эпителиального мембранного Аг и
цитокератинов. Лечение и прогноз связаны с
наличием или отсутствием сопутствующей аде�
нокарциномы. В основном применяется расши�
ренное местное удаление поражения с эксцизи�
ей фасции для исключения аденокарциномы в
дерме и прилежащих тканях. При обнаружении
аденокарциномы — радикальная вульвэктомия
с удалением паховых и бедренных лимфатичес�
ких узлов.

ÇËÎÊÀ×ÅÑÒÂÅÍÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

К злокачественным опухолям вульвы (МКБ: C51
Злокачественное новообразование вульвы) отно�
сятся плоскоклеточная карцинома, аденокарци�
нома, злокачественная меланома, лейомиосар�
кома, злокачественная фиброзная
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гистиоцитома, эмбриональная рабдомиосарко�
ма, злокачественная рабдоидная опухоль и др.
Вторичные опухоли представлены метастазами
преимущественно из злокачественных опухолей
матки и яичников.

ПППППЛЛЛЛЛОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ КАРЦИНКАРЦИНКАРЦИНКАРЦИНКАРЦИНОООООМАМАМАМАМА

Плоскоклеточная карцинома (высоко�, умерен�
но� и низкодифференцированная) — наиболее
частая злокачественная опухоль вульвы, локали�
зуется преимущественно в малой или большой
половых губах, реже — в клиторе.

МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические вариантывариантывариантывариантыварианты

ОроговевающаяОроговевающаяОроговевающаяОроговевающаяОроговевающая карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома — плоскоклеточная кар�
цинома с роговыми «жемчужинами».

НеороговевающаяНеороговевающаяНеороговевающаяНеороговевающаяНеороговевающая карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома — плоскоклеточная
карцинома, в которой может содержаться неболь�
шое число клеток с ороговением, без формирования
«жемчужин».

БазалоиднаяБазалоиднаяБазалоиднаяБазалоиднаяБазалоидная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома. Опухоль состоит из незре�
лых кератиноцитов, морфологически имеет сходство
с карциномой in situ шейки матки. Нередко сочетает�
ся с VIN и инфицированием вирусом папилломы че�
ловека типа 16.

ВеррукознаяВеррукознаяВеррукознаяВеррукознаяВеррукозная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома — экзофитная высокодиф�
ференцированная плоскоклеточная карцинома, для
которой характерны выраженный акантоз и папил�
ломатоз, гиперкератоз, кератиновые кисты в центре
акантотических сосочков и воспалительная реакция
в прилежащей строме. Признаки инфильтративного
роста отсутствуют. При наличии метастазов опухоль
является плоскоклеточной карциномой. В настоя�
щее время гигантская кондилома Бушке и Лёвенш�
тайна рассматривается в качестве веррукозной кар�
циномы. При полноценном удалении опухоли
прогноз благоприятный.

БородавчатаяБородавчатаяБородавчатаяБородавчатаяБородавчатая (кондиломатознаякондиломатознаякондиломатознаякондиломатознаякондиломатозная) карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома — па�
пиллярная опухоль с кератинизацией эпителия, кой�
лоцитозом, атипией клеток в базальном и парабазаль�
ном слоях. В области инвазии могут быть участки,
сходные с ороговевающей плоскоклеточной карци�
номой. Опухоль часто содержит вирус папилломы
человека типа 16. Нередко располагается вблизи VIN.

АкантолитическаяАкантолитическаяАкантолитическаяАкантолитическаяАкантолитическая плоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома (аде�
ноидно�сквамозная карцинома). В результате акан�
толизиса образуются железистоподобные структуры
и псевдоацинусы, выстланные одним слоем плоских
клеток, в просвете — акантолитические и дискерато�
тические клетки. Аденоидная перестройка не влияет
на клиническое течение опухоли.

АААААДЕНОКАРЦИНОМАДЕНОКАРЦИНОМАДЕНОКАРЦИНОМАДЕНОКАРЦИНОМАДЕНОКАРЦИНОМА

Аденокарцинома развивается в основном как
первичная злокачественная опухоль большой
железы преддверия влагалища и чаще распола�
гается в области левой половой губы. Среди мор�
фологических вариантов карцином желёз Барто�

лина, помимо аденокарциномы, наблюдаются
плоскоклеточная карцинома, реже аденоидно�
кистозная, переходноклеточная и недифферен�
цированная карциномы.

МММММЕЛАНОМАЕЛАНОМАЕЛАНОМАЕЛАНОМАЕЛАНОМА

Злокачественная меланома наблюдается в основ�
ном у пожилых женщин в области большой по�
ловой губы. Различают поверхностный и узлова�
тый варианты, которые встречаются с
одинаковой частотой. Характерная особенность
меланомы — инвазия в виде очагов. Содержание
меланина в клетках опухоли вариабельное и при
его отсутствии (амеланотическая меланома) ди�
агностика поражения представляет значитель�
ные трудности. При затруднениях в дифферен�
циальной диагностике рекомендуются
определение белка S�100 и специфическая ок�
раска на меланин.

Çàáîëåâàíèÿ âëàãàëèùà*
Влагалище начинается за девственной плевой и
заканчивается (у шейки матки) сводами — пере�
дним, двумя боковыми и задним. У женщин де�
тородного возраста влагалище длиной 7–9 см,
шириной 2–3 см со слабовыраженными склад�
ками, передняя стенка короче задней. Стенка
влагалища состоит из слизистой оболочки, мы�
шечного слоя и адвентиции.

•••••  СлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистая оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка. Её толщина 2–5 мм, неорого�
вевающий многослойный плоский эпителий состоит
из базального слоя (могут содержаться меланоци�
ты), парабазального, промежуточного и вариабель�
ной толщины поверхностного слоя. В фолликуляр�
ную фазу происходит пролиферация и
дифференцировка клеток, в лютеиновую фазу созре�
вание клеток задерживается на уровне промежуточ�
ного слоя, толщина эпителия снижается. Подслизи�
стая рыхлая соединительная ткань с
многочисленными кровеносными сосудами, эласти�
ческими волокнами, нервами. В менопаузе толщина
эпителия влагалища постепенно снижается и сопро�
вождается исчезновением поверхностного, а затем —
промежуточного слоёв, эпителий состоит из 5–8 ря�
дов клеток парабазального типа. Источник жидкого
содержимого влагалища дискутируется, поскольку
железы в слизистой оболочке отсутствуют. Не ис�
ключается, что источником жидкого содержимого
влагалища является эндоцервикс.

•••••  МышечныйМышечныйМышечныйМышечныйМышечный слойслойслойслойслой представлен недостаточно выра�
женным циркулярным и наружным продольным сло�
ями.

•••••  АдвентицияАдвентицияАдвентицияАдвентицияАдвентиция — тонкий слой плотной соединитель�
ной ткани — располагается вблизи рыхлой соедини�

* Автор раздела «Заболевания влагалища» — Н.И. Кондриков.
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тельной ткани с выраженной васкуляризацией, мно�
жеством лимфатических сосудов и нервов.

•••••  КровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжение. Ветви внутренней подвздошной ар�
терии (наибольшая из них влагалищная артерия, яв�
ляющаяся нисходящей ветвью маточной артерии)
осуществляют кровоснабжение в основном верхней
трети влагалища, нижняя пузырная артерия — в сред�
ней трети и внутренняя половая — нижней трети.
Вены образуют сплетение с оттоком крови во внут�
реннюю подвздошную вену.

•••••  ЛимфатическиеЛимфатическиеЛимфатическиеЛимфатическиеЛимфатические сосудысосудысосудысосудысосуды из верхней половины влага�
лища осуществляют дренаж во внутренние подвздош�
ные вены, из нижней половины — в паховые лимфа�
тические сосуды и отчасти в наружные подвздошные
узлы.

Патология влагалища представлена воспалитель�
ными заболеваниями (вагиниты), опухолеподоб�
ными состояниями и доброкачественными опу�
холями, интраэпителиальной неоплазией,
злокачественными опухолями (как первичными,
так и метастазами рака шейки матки, вульвы, эн�
дометрия, яичников, мочевой системы и прямой
кишки).

ВВВВВАГИНИТЫАГИНИТЫАГИНИТЫАГИНИТЫАГИНИТЫ

Воспалительные заболевания влагалища (МКБ:
N76 Другие воспалительные болезни влагалища
и вульвы) нередко сочетаются с воспалительным
процессом вульвы. Развиваются вследствие ин�
фицирования хламидиями, вирусом папилломы
человека, гонококками, грибами, трихомонада�
ми, микоплазмами. Диагностика вагинита осно�
вана на клинической картине, результатах цито�
логического, бактериоскопического и
бактериологического исследований содержимо�
го влагалища и обычно не требует биопсии.

ОООООПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕ СОСТСОСТСОСТСОСТСОСТОЯНИЯОЯНИЯОЯНИЯОЯНИЯОЯНИЯ

ИИИИИ ДОБРОКАДОБРОКАДОБРОКАДОБРОКАДОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

МКБМКБМКБМКБМКБ: D28.1 Доброкачественное новообразова�
ние влагалища.

•••••  ЭпителиальнаяЭпителиальнаяЭпителиальнаяЭпителиальнаяЭпителиальная инклюзионнаяинклюзионнаяинклюзионнаяинклюзионнаяинклюзионная кистакистакистакистакиста образу�
ется вследствие травмы слизистой оболочки во
время акушерских ситуаций и при хирургичес�
ких вмешательствах. Кисты обычно выстланы
неороговевающим многослойным плоским
эпителием, в просвете кисты — отторгшиеся
клетки, детрит.

•••••  СтромальныйСтромальныйСтромальныйСтромальныйСтромальный полипполипполипполипполип (ботриоидная псевдосар�
кома) наблюдается преимущественно у бере�
менных женщин. Фиброзный полип, покры�
тый многослойным плоским эпителием, в
строме отростчатые клетки и тонкостенные
сосуды. При атипизме ядер клеток поражение

необходимо дифференцировать с ботриоидной
саркомой.

•••••  ЭндометриозЭндометриозЭндометриозЭндометриозЭндометриоз. Нередко располагается в облас�
ти сводов. Необходимо дифференцировать с
аденозом.

•••••  АденозАденозАденозАденозАденоз — железистые структуры в стенке вла�
галища, выстланные эндоцервикальным эпи�
телием. Наиболее часто отмечается у молодых
женщин, подвергшихся в период внутриутроб�
ного развития воздействию диэтилстильбэст�
рола, а также после лазеротерапии и лечения
5�фторурацилом. Возможно самопроизвольное
излечение, обусловленное плоскоклеточной
метаплазией.

•••••  ПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточная папилломапапилломапапилломапапилломапапиллома — папиллярная
опухоль, нередко множественная в области ги�
мена. В покровном многослойном плоском
эпителии атипия и признаки папилломавирус�
ной инфекции отсутствуют.

•••••  ОстроконечныеОстроконечныеОстроконечныеОстроконечныеОстроконечные кондиломыкондиломыкондиломыкондиломыкондиломы — папиллярные
соединительнотканные образования, покры�
тые многослойным плоским эпителием с акан�
тозом и койлоцитозом.

•••••  МюллероваМюллероваМюллероваМюллероваМюллерова папилломапапилломапапилломапапилломапапиллома наблюдается у детей.
Может быть солитарным образованием или
множественным со скудной соединительно�
тканной стромой, покрытой эпителием мюл�
лерова типа, местами возможна плоскоклеточ�
ная метаплазия.

•••••  ЛейомиомаЛейомиомаЛейомиомаЛейомиомаЛейомиома иииии фибромафибромафибромафибромафиброма имеют обычное строе�
ние.

ИИИИИНТРАЭПИТЕЛИАЛЬНАЯНТРАЭПИТЕЛИАЛЬНАЯНТРАЭПИТЕЛИАЛЬНАЯНТРАЭПИТЕЛИАЛЬНАЯНТРАЭПИТЕЛИАЛЬНАЯ НЕОПЛАЗИЯНЕОПЛАЗИЯНЕОПЛАЗИЯНЕОПЛАЗИЯНЕОПЛАЗИЯ

Причины развития интраэпителиальной нео�
плазии влагалища (Vaginal Intraepithelial
Neoplasia — VAIN, дисплазия, карцинома in situ;
МКБ: N89 Другие невоспалительные болезни
влагалища), структурно�функциональные осо�
бенности и критерии аналогичны таковым при
цервикальной интраэпителиальной неоплазии.
Различают дисплазию лёгкую (VAIN1; МКБ:
N89.0 Слабовыраженная дисплазия влагалища),
умеренную (VAIN2; МКБ: N89.1 Умеренная дис�
плазия влагалища), тяжёлую (VAIN3; МКБ:
N89.2 Резко выраженная дисплазия влагалища,
не классифицированная в других рубриках) и
карциному in situ (VAIN3; МКБ: D07.2 Карци�
нома in situ влагалища). VAIN1 с койлоцитозом
часто подвергается регрессии. В отношении
VAIN2 и VAIN3 рекомендуется лазерная аблация
или эксцизия поражения, криохирургия приме�
няться не должна.
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ЗЗЗЗЗЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

МКБМКБМКБМКБМКБ: C52 Злокачественное новообразование
влагалища.....

•••••  ПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома наблюдается в
верхней трети влагалища. Варианты плоско�
клеточной карциномы: ороговевающая, неоро�
говевающая, веррукозная и бородавчатая (кон�
диломатозная). Микроскопическая картина
двух первых сходна с плоскоклеточными кар�
циномами шейки матки, двух последних —
вульвы. При одновременном поражении вла�
галища и шейки матки первичная опухоль чаще
расположена в шейке матки.

•••••  СветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома наблюдается пре�
имущественно у молодых женщин (средний
возраст 19 лет), нередко располагается на пе�
редней стенке верхней трети влагалища. Опу�
холь состоит из солидных участков, кистозных
формирований, папиллярного вида с наличи�
ем светлых клеток и клеток типа «сапожного
гвоздя с большой шляпкой».

•••••  ЭндометриоиднаяЭндометриоиднаяЭндометриоиднаяЭндометриоиднаяЭндометриоидная, муцинознаямуцинознаямуцинознаямуцинознаямуцинозная иииии мезонефро�мезонефро�мезонефро�мезонефро�мезонефро�
иднаяиднаяиднаяиднаяидная карциномыкарциномыкарциномыкарциномыкарциномы сходны с таковыми в шейке
матки.

•••••  ЛейомиосаркомаЛейомиосаркомаЛейомиосаркомаЛейомиосаркомаЛейомиосаркома имеет обычное строение.

•••••  ЭмбриональнаяЭмбриональнаяЭмбриональнаяЭмбриональнаяЭмбриональная рабдомиосаркомарабдомиосаркомарабдомиосаркомарабдомиосаркомарабдомиосаркома наблюдает�
ся у девочек. Имеет вид полиповидных масс,
напоминающих «гроздь винограда». Характе�
ризуется камбиальным слоем с компактно рас�
положенными клетками с мелкими гиперхром�
ными ядрами, иногда внедряющимися в
эпителий, центральная часть опухоли пред�
ставлена миксоидной стромой с небольшим
числом клеток, некоторые из которых с диф�
ференцировкой в направлении поперечно�по�
лосатых мышечных волокон. Опухоль отлича�
ется агрессивным местным ростом, что
является основой летального исхода.

•••••  ЗлокачественнаяЗлокачественнаяЗлокачественнаяЗлокачественнаяЗлокачественная меланомамеланомамеланомамеланомамеланома — пигментирован�
ная или амеланотическая — относительно ча�
стое поражение нижней трети влагалища, не�
редко с изъязвлениями. Микроскопическая
картина не отличается от поражений в других
областях.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ØÅÉÊÈ ÌÀÒÊÈ*
У женщин детородного возраста шейка матки
цилиндрической формы, у девочек и инфантиль�

ных женщин — конической. Шейка матки в ме�
сте прикрепления сводов влагалища делится на
надвлагалищную и влагалищную части.

ЭкзоцервиксЭкзоцервиксЭкзоцервиксЭкзоцервиксЭкзоцервикс (влагалищная часть шейки матки) по�
крыт многослойным плоским эпителием, в кото�
ром различают базальный, парабазальный, проме�
жуточный и поверхностный слои. Строма
экзоцервикса состоит из коллагеновых волокон (с
примесью эластических), среди которых распола�
гаются фибробласты, гистиоциты, лимфоциты,
кровеносные и лимфатические сосуды, нервные
структуры. Кровеносные сосуды под базальной
мембраной образуют аркады, сплетения и капил�
лярные петли.

Э н д о ц е р в и к сЭ н д о ц е р в и к сЭ н д о ц е р в и к сЭ н д о ц е р в и к сЭ н д о ц е р в и к с образует складки, напоминающие
«пальмовые листья» (plicae palmatae) с щелями и
углублениями (крипты), выстланными однорядным
высоким цилиндрическим эпителием с базально
расположенными ядрами. КровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжение: нис�
ходящие ветви маточной артерии. Вены распола�
гаются параллельно артериальным сосудам, име�
ется связь между шеечным сплетением и шейкой
мочевого пузыря. Лимфатические сосуды распола�
гаются под слизистой оболочкой и глубоко в стро�
ме шейки матки.

Цервикальный канал имеет веретенообразную
форму, длина его от наружного до внутреннего
зева не более 4 см, ширина — не более 4 мм.
Толщина стенки цервикального канала 1–1,2 см.
Мышечная ткань в основном содержится в вер�
хней трети в виде циркулярно расположенных
ГМК с прослойками эластических и коллагено�
вых волокон, обеспечивающих запирательную
функцию шейки матки во время беременности.

ЦЦЦЦЦЕРВИКАЛЬНАЯЕРВИКАЛЬНАЯЕРВИКАЛЬНАЯЕРВИКАЛЬНАЯЕРВИКАЛЬНАЯ ЭКТЭКТЭКТЭКТЭКТОПИЯОПИЯОПИЯОПИЯОПИЯ

Образование эктопии (МКБ: N88 Другие невос�
палительные болезни шейки матки) обусловле�
но особенностями морфогенеза шейки матки.
У большинства новорождённых соединение вы�
сокого цилиндрического (эндоцервикального) и
многослойного плоского эпителия происходит
на влагалищной части шейки матки. Различия
в размерах выворота эндоцервикса (цервикаль�
ная эктопия, рис. 17�1 на вклейке) связаны с ин�
тенсивностью миграции плоского эпителия из
нижней трети влагалища на шейку матки в пе�
риод внутриутробного развития плода. В детс�
ком возрасте в связи с увеличением шейки мат�
ки граница соединения эндоцервикального и
многослойного плоского эпителия может час�
тично переместиться в направлении наружного
зева. Цервикальная эктопия имеется у многих
женщин детородного возраста. Увеличению цер�
викальной эктопии способствуют беременность,
приём пероральных контрацептивов, особенно
прогестинов. В прошлом в отношении церви�

* Автор раздела «Заболевания шейки матки» —  Н.И. Конд�
риков.

Scan
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кальной эктопии нередко использовали термин
«эрозия (псевдоэрозия) шейки матки», посколь�
ку вокруг наружного зева имелась область крас�
ного цвета; последний обусловлен выраженной
васкуляризацией подэпителиальной ткани. Ис�
пользование термина «эрозия» (псевдоэрозия)
в отношении гистофизиологических особенно�
стей шейки матки нельзя считать корректным.
Цервикальная эктопия не должна рассматри�
ваться как патологическое состояние шейки мат�
ки.

•  ПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточная метаплазияметаплазияметаплазияметаплазияметаплазия. Под воздействием
кислого рН влагалища, гормональных и иных фак�
торов в цервикальной эктопии происходит форми�
рование многослойного плоского эпителия. Этот
процесс может осуществляться путём врастания мно�
гослойного плоского эпителия экзоцервикса под
высокий цилиндрический эпителий на границе цер�
викальной эктопии и многослойного плоского эпи�
телия) или с помощью плоскоклеточной метапла�
зии.

††††† Плоскоклеточная метаплазия начинается с появ�
ления под высоким цилиндрическим эпителием
слоя резервных клеток, происхождение которых
остаётся недостаточно ясным. Пролиферация ре�
зервных клеток сопровождается развитием незре�
лой и зрелой плоскоклеточной метаплазии. При
незрелой плоскоклеточной метаплазии клетки бо�
лее мелкие, не содержат гликогена, в иммуногис�
тохимическом отношении имеют особенности,
свойственные эндоцервикальному (наличие муци�
на) и многослойному плоскому эпителию (кератин
промежуточных филаментов). Дифференцировка
этих клеток приводит к появлению зрелого мета�
пластического эпителия, клетки которого мало от�
личаются от клеток многослойного плоского эпи�
телия. Эти два типа эпителия могут быть
идентифицированы на основании иммуноцитохи�
мических методов: эпителиальный мембранный Аг,
карциноэмбриональный Аг и СА�125 характери�
зуются высокой экспрессией в зрелой плоскокле�
точной метаплазии и слабой — в многослойном
плоском эпителии.

††††† По мере замещения высокого цилиндрического
эпителия цервикальной эктопии незрелым и зре�
лым метапластическим эпителием образуется но�
вая граница между эндоцервикальным и много�
слойным плоским эпителием. Область между
первоначальной границей соединения эндоцерви�
кального и многослойного плоского эпителия у но�
ворождённых и образующейся впоследствии в свя�
зи с плоскоклеточной метаплазией новой границей
между двумя эпителиями представляет собой зону
трансформации. В процессе плоскоклеточной ме�
таплазии местами в зоне трансформации могут со�
храняться участки цервикальной эктопии. При
формировании зоны трансформации метапласти�
ческий эпителий может частично или полностью
заполнять крипты, а при закрытии выхода из них
— способствовать образованию ретенционных кист
вследствие блокирования оттока слизистого сек�
рета. Первоначальной границей зоны трансфор�
мации на экзоцервиксе является «последняя ше�

ечная железа», наиболее дистально расположен�
ная крипта, локализация которой остаётся посто�
янной в пубертатном периоде, у женщин детород�
ного возраста и в постменопаузе. Расположение и
величина зоны трансформации изменяются в за�
висимости от возраста, гормональных параметров,
инфицирования и других факторов. В постменопа�
узе в связи с инволюцией шейки матки зона транс�
формации смещается в нижнюю треть цервикаль�
ного канала.

•  Плоскоклеточная метаплазия наблюдается не толь�
ко в зоне трансформации, но и в эндоцервиксе, по�
липе слизистой оболочке цервикального канала, при
других патологических состояниях шейки матки. Ис�
пользование в отношении плоскоклеточной мета�
плазии термина «эпидермизация» нельзя признать
оправданным, так как формирование истинного эпи�
дермиса при данном процессе не происходит.

•  Концепция зоны трансформации имеет важное зна�
чение для понимания развития предраковых состо�
яний и патогенеза плоскоклеточного рака шейки мат�
ки, поскольку именно в ней наблюдаются
интраэпителиальные поражения (дисплазия, карци�
нома in situ) и начальные этапы инвазивного рака.

Патология шейки матки представлена опухоле�
подобными поражениями, доброкачественны�
ми опухолями, цервикальной интраэпителиаль�
ной неоплазией, злокачественными
эпителиальными опухолями шейки матки, вто�
ричными опухолями (метастазы из злокаче�
ственных опухолей эндометрия, прямой кишки
и мочевого пузыря, относительно часто — мета�
стазы хориокарциномы), а также злокачествен�
ными стромальными опухолями [лейомиосар�
кома, эндоцервикальная стромальная саркома
(мелкие веретенообразные клетки без специфи�
ческих особенностей), эмбриональная рабдоми�
осаркома (ботриоидного типа), аденосаркома,
злокачественная смешанная мезодермальная
опухоль; несколько чаще встречается первичная
злокачественная меланома шейки матки с край�
не неблагоприятным прогнозом].

ÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÅ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß

Воспалительные заболевания шейки матки
(МКБ: N72 Воспалительная болезнь шейки мат�
ки) вызывают те же микроорганизмы, что и ва�
гиниты. Острый и хронический воспалительный
процесс может развиться в результате непосред�
ственного воздействия популяции микроорга�
низмов на шейку матки, распространения ин�
фекции из соседних органов или гематогенным
путём. Среди специфических возбудителей пре�
имущественно встречаются хламидии, вирус па�
пилломы человека и ВПГ, гонококки, трихомо�
нады, грибы рода Candida.
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ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ЦЕРВИЦИТЦЕРВИЦИТЦЕРВИЦИТЦЕРВИЦИТЦЕРВИЦИТ

Острый цервицит наблюдается при инфицирова�
нии гонококками, послеродовой инфекции
(стрепто� и стафилококки), вирусном поражении.

Шейка матки отёчная, имеются гноевидные выделения.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Выраженная инфильтрация ПЯЛ, кро�
венаполнение сосудов, отёк подэпителиальной тка�
ни. В эпителиальных клетках дистрофические из�
менения. Некроз вызывает изъязвление, появление
гнойного экссудата на поверхности экзоцервикса.
Репаративный процесс сопровождается развитием
грануляционной ткани, появлением на поверхнос�
ти, лишённой эпителия, слоя цилиндрических или
незрелых метапластических клеток, которые впос�
ледствии по мере дифференцировки образуют мно�
гослойный плоский эпителий.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ЦЕРВИЦИТЦЕРВИЦИТЦЕРВИЦИТЦЕРВИЦИТЦЕРВИЦИТ

В прошлом в отношении хронического цервицита
нередко использовали наименование «псевдоэро�
зия шейки матки с воспалительными явлениями».
Наиболее часто причиной заболевания является
инфицирование хламидиями, микоплазмами и гар�
днереллами в условиях дисбиоза.

Шейка матки отёчная, с очагами красноватого и белесо�
ватого цвета.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Гистологическая картина вариабельная,
интенсивность воспалительного процесса зависит от
местных и системных факторов. Характерным явля�
ются наличие в подэпителиальной ткани инфильт�
рации лимфоцитами и плазмоцитами, полнокровие
сосудов. При интенсивном воспалительном процес�
се последний может распространяться на базальный
и парабазальный слои эпителия и прилежащие ше�
ечные крипты. Возможно развитие пролифератив�
ных изменений эпителия и папиллоподобных обра�
зований, которые могут локализоваться вблизи
наружного зева и ошибочно приниматься за мелкие
полипы, если они выходят за его пределы. При тя�
жёлом хроническом цервиците в многослойном плос�
ком эпителии можно наблюдать преходящие изме�
нения в виде гиперкератоза, акантоза, полиморфизма
ядер и клеток, снижение или отсутствие гликогена в
клетках. Подобные изменения эндоцервикса следует
отличать от цервикальной интраэпителиальной нео�
плазии. Репаративный процесс сопровождается ак�
тивной регенерацией с восстановлением исходного
состояния шейки матки или формированием ретен�
ционных кист в связи с блокированием выхода сли�
зистого секрета из крипт. При тяжёлом цервиците
репаративный процесс может быть замедленным, при
этом образуется грануляционная ткань.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ЭНДОЦЕРВИЦИТЭНДОЦЕРВИЦИТЭНДОЦЕРВИЦИТЭНДОЦЕРВИЦИТЭНДОЦЕРВИЦИТ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически отмечается гиперемия вокруг наруж�
ного зева.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Складки слизистой оболочки цервикаль�
ного канала с лимфоидно�гистиоцитарной инфильт�

рацией с примесью плазмоцитов и ПЯЛ, отёком, пол�
нокровными сосудами. Усиливается секреция
слизи, среди которой находятся отторгшиеся и дис�
трофически изменённые клетки эпителия и воспа�
лительного инфильтрата.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз при остром цервиците благоприятный, хро�
нический процесс труднее поддаётся терапии. Ле�
чение состоит в санации эндоцервикса и патогене�
тической антибактериальной терапии, устранении
деформации шейки матки, сопутствующих воспа�
лительных заболеваний половых органов, эндокрин�
ных нарушений. Осложнения сводятся к развитию
воспалительного процесса в соседних органах, не�
редко возникают сальпингит и сальпингоофорит.

ЭЭЭЭЭРОЗИЯРОЗИЯРОЗИЯРОЗИЯРОЗИЯ ШЕЙКИШЕЙКИШЕЙКИШЕЙКИШЕЙКИ МАТКИМАТКИМАТКИМАТКИМАТКИ

Согласно Международной номенклатуре болез�
ней ВОЗ [42], эрозия шейки матки (МКБ: N86
Эрозия и эктропион шейки матки) — оттор�
жение эпителия в результате воспаления, хи�
мического воздействия, диатермокоагуляции
или радиационной терапии; при этом отсут�
ствие покровного эпителия обычно кратко�
временно, потому данная патология наблюда�
ется исключительно редко. В пояснении к
использованию этого наименования отмеча�
ется, что ранее данный термин нередко при�
менялся (к сожалению, ещё используется и в
настоящее время) к наличию высокого цилин�
дрического эпителия на экзоцервиксе, т.е. в от�
ношении цервикальной эктопии. Такое исполь�
зование термина является некорректным, так
как «эрозия» (лат. erosio) означает разъедание,
ограниченную потерю покровного эпителия
или ткани, и потому термин должен использо�
ваться лишь при поражении с истинным от�
сутствием покровного эпителия (прежнее наи�
менование — истинная эрозия шейки матки).
Макроскопически на шейке матки имеется
ярко�красный участок, кровоточащий при дот�
рагивании.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Покровный эпителий отсутствует, вид�
ны отложения фибрина и элементы крови. В под�
эпителиальной соединительной ткани — выражен�
ный воспалительный процесс.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный, лечение состоит в терапии
цервицита и сопутствующих воспалительных забо�
леваний половых органов.

ÑÏÅÖÈÔÈ×ÅÑÊÈÅ ÈÍÔÅÊÖÈÈ

•••••  ГГГГГерпетическаяерпетическаяерпетическаяерпетическаяерпетическая инфекцияинфекцияинфекцияинфекцияинфекция (МКБ: A60.0 Гер�
петические инфекции половых органов и
мочеполового тракта, N77.0* Изъязвление
вульвы при инфекционных и паразитарных
болезнях, классифицированных в других руб�
риках). Вызывает ВПГ типа 2, наблюдается пре�
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имущественно у подростков и женщин молодого
возраста и обычно сочетается с поражением вуль�
вы и влагалища. Во время беременности возмож�
но заражение плода, в том числе при родоразре�
шении. В месте поражения многослойного
плоского эпителия на фоне гиперемии возника�
ют очаговые скопления мелких пузырьков с се�
розным содержимым, при тяжёлом течении про�
цесса их содержимое геморрагическое. Пузырьки
вскрываются с изъязвлением, в последующем на
их месте образуются пигментные пятнышки, вско�
ре исчезающие в связи с репаративным процес�
сом.

•••••  ПапилломавируснаяПапилломавируснаяПапилломавируснаяПапилломавируснаяПапилломавирусная инфекцияинфекцияинфекцияинфекцияинфекция (МКБ: A63 Дру�
гие болезни, передающиеся преимуществен�
но половым путём, не классифицированные
в других рубриках; D26.0 Доброкачественное
новообразование шейки матки). Вирусы па�
пилломы человека типов 6, 11, 16, 18, 31, 33,
35 и другие вызывают образование конди�
лом и имеют важное значение в этиологии
развития цервикальных интраэпителиальных
поражений. Структурными вариантами кон�
диломатозного поражения шейки матки яв�
ляются остроконечные кондиломы (экзофит�
ный тип), «плоская» и инвертированная
кондиломы (интраэпителиальный и эндофит�
ный типы). Инвертированная кондилома
(рис. 17�2 на вклейке) с пролиферацией кле�
ток в направлении стромы и распростране�
нием в шеечные крипты встречается редко.
Наиболее часто наблюдается плоская конди�
лома. Во всех типах кондилом изменения от�
мечаются в клетках поверхностных слоёв
эпителия и сочетаются с акантозом и параке�
ратозом. Изменения в эпителии состоят в на�
рушении дифференцировки клеток, снижении
в них содержания гликогена, появлении кле�
ток с гиперхромными, пикнотичными ядрами
и перинуклеарным гало (койлоцитоз), дву�
ядерных клеток. Нередко койлоцитоз отме�
чается при диспластических изменениях эпи�
телия и карциноме in situ. В связи с этим не
исключается зависимость между кондилома�
тозным поражением (особенно инфицирова�
нием вирусом папилломы человека типов 16
и 18 и других с высоким онкогенным рис�
ком) и развитием цервикальной интраэпите�
лиальной неоплазии и инвазивного рака. Са�
мопроизвольного излечения никогда не
наступает. Кондиломы (независимо от их
типа, локализации и размеров) удаляют с обя�
зательным гистологическим исследованием.

•••••  ХламидиозХламидиозХламидиозХламидиозХламидиоз (МКБ: A56.0 Хламидийные инфек�
ции нижних отделов мочеполового тракта) —
ведущий инфекционный фактор возникнове�
ния цервицитов. Инфекция передаётся поло�
вым путём. Первично поражается цервикаль�
ный канал, затем может возникнуть
восходящее и нисходящее инфицирование.
Слизисто�гнойные выделения из цервикаль�
ного канала способствуют мацерации эпителия
экзоцервикса. Шейка матки становится отёч�
ной, гиперемированной, наблюдаются микро�
абсцессы, очаги некроза и изъязвления, в стро�
ме — воспалительный инфильтрат, возможны
лимфоидные фолликулы (фолликулярный цер�
вицит). При длительном течении воспалитель�
ного процесса возникает так называемая «ги�
пертрофическая эрозия» (хронический
цервицит) с наличием сосочковых разраста�
ний, состоящих из стромы, покрытой высоким
цилиндрическим эпителием, что рассматрива�
ется как дополнительный источник развития
хламидий. Лечение комплексное, включающее
этиотропную, патогенетическую и симптома�
тическую терапию.

•••••  ТТТТТрихомонозрихомонозрихомонозрихомонозрихомоноз (МКБ: A59.0 Урогенитальный три�
хомоноз) отмечается у 70% женщин, имеющих
бели. При морфологическом исследовании
(биопсия производится крайне редко) в сли�
зистой оболочке шейки матки наблюдаются
выраженная васкуляризация, отёк, воспали�
тельная инфильтрация, дистрофические изме�
нения и изъязвления в многослойном плоском
эпителии. При тяжёлой инфекции можно на�
блюдать резервноклеточную гиперплазию,
усиление плоскоклеточной метаплазии, повер�
хностный папилломатоз эпителия эндоцерви�
кального типа. Заболевание с трудом поддаёт�
ся лечению, основанному на использовании
противотрихомонозных ЛС, коррекции гормо�
нальной функции яичников и терапии сопут�
ствующей гинекологической и экстрагениталь�
ной патологии.

•••••  КандидозКандидозКандидозКандидозКандидоз (кандидамикоз; МКБ: B37.3+ Кан�
дидоз вульвы и вагины (N77.1*) наблюдается в
сочетании с вагинитами и вульвовагинитами.
Вызывается грибами рода Candida, особенно
С. аlbicans. Шейка матки с серовато�белыми
налётами, состоящими из нитей псевдомице�
лия гриба, лейкоцитов и отторгшихся эпите�
лиальных клеток. Грибы паразитируют на клет�
ках эпителия, создавая благоприятные условия
для внедрения других патогенных микроорга�
низмов. Лечение должно быть основано на
принципах курсовой терапии с включением
воздействия на этиологический фактор с по�

Text



492492492492492 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 17

мощью антимикотических средств, устранение
или ослабление действия патогенетических
факторов, повышения иммунологической ре�
активности организма.

•••••  АктиномикозАктиномикозАктиномикозАктиномикозАктиномикоз (МКБ: A42.8 Другие актиноми�
козы). Инфицирование происходит при хирур�
гическом вмешательстве, прерывании бере�
менности, применении внутриматочных
контрацептивов. Диагностируется на основа�
нии обнаружения актиномицет в центре абс�
цессов шейки матки жёлтого вида (из�за нали�
чия гранул серы). Состоят из ветвящихся
грамположительных филаментов с перифери�
ческим палисадообразным расположением.
Хроническая инфекция может привести к фиб�
розу шейки матки.

•••••  МикоплазмозМикоплазмозМикоплазмозМикоплазмозМикоплазмоз (МКБ: A49.3 Инфекция, вызван�
ная микоплазмой, неуточнённая). Заражение
Mycoplasma hominis и Ureaplasma urealyticum
происходит половым путём. Патогенез микоп�
лазменной инфекции связан с продуктами
жизнедеятельности этих микроорганизмов,
прежде всего перекисями. Чтобы перекиси
могли оказывать своё повреждающее действие,
необходимо тесное прилегание колоний ми�
коплазм к эпителиальным клеткам. В связи с
этим микоплазмы рассматриваются как повер�
хностные паразиты. При морфологическом
исследовании отмечается картина хроническо�
го цервицита с преимущественным поражени�
ем эпителия. Латентно протекающая микоп�
лазменная инфекция может активизироваться
при беременности, во время родов, аборта, при
стрессовых ситуациях и явиться причиной воз�
никновения тяжёлых осложнений: пуэрпераль�
ного сепсиса, септического аборта, инфекци�
онных процессов у плода и новорождённого,
тяжёлых воспалительных процессов в половых
органах. Специфическая этиотропная терапия
эффективно воздействует на микоплазмы.

•••••  ТТТТТуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёз (МКБ: A18.1+ Туберкулёз мочепо�
ловых органов). Диагноз требует подтвержде�
ния путём идентификации микобактерий ту�
беркулёза в срезах, окрашенных по
Цилю–Нильсену или при культивировании
ткани.

ÎÏÓÕÎËÅÏÎÄÎÁÍÛÅ ÏÎÐÀÆÅÍÈß È
ÄÎÁÐÎÊÀ×ÅÑÒÂÅÍÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

•••••  ПолипПолипПолипПолипПолип (МКБ: D26.0 Доброкачественное ново�
образование шейки матки) — очаговое гипер�
пластическое образование складки эндоцер�
викса, имеющее ножку; иногда располагается
в зоне трансформации. Проявляется спонтан�

ными или контактными кровянистыми выде�
лениями, лейкореей; у большинства симпто�
мы отсутствуют. Может достигать в длину 2–3
см, становится видимым, когда выступает за
пределы наружного зева.

М и к р о с к о п и яМ и к р о с к о п и яМ и к р о с к о п и яМ и к р о с к о п и яМ и к р о с к о п и я. В зависимости от соотношения
эпителиального и стромального компонентов раз�
личают железистый, фиброзный и железисто�фиб�
розный полипы. Они покрыты эндоцервикальным
эпителием с или без очагов резервноклеточной про�
лиферации и гиперплазии, плоскоклеточной мета�
плазии и микрожелезистой гиперплазии, но с вос�
палительными явлениями в подэпителиальной
ткани, которые могут сопровождаться развитием
грануляционной ткани. Соединительнотканная
строма — с многочисленными кровеносными со�
судами, особенно в центре полипа и его ножке. При
беременности у некоторых женщин в строме по�
липа наблюдается децидуальная реакция. Малиг�
низации подвергается крайне редко.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный.

•••••  МикрожелезистаяМикрожелезистаяМикрожелезистаяМикрожелезистаяМикрожелезистая гиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазия (МКБ: N88
Другие невоспалительные болезни шейки мат�
ки) развивается у женщин детородного возра�
ста. Макроскопически имеет вид микрополи�
повидного образования на поверхности или в
криптах эндоцервикса или цервикальной эк�
топии.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Многочисленные мелкие железистые
или тубулярные структуры расположены близко
друг к другу, выстланы уплощённым или кубичес�
ким эпителием с эозинофильной цитоплазмой, в
просвете желёз слизистый секрет, в кистозно�рас�
ширенных железах — с примесью ПЯЛ. На отдель�
ных участках имеются структуры типа папилляр�
ных с покровным эпителием без признаков
пролиферации и скудной цитоплазмой. Под покров�
ным и железистым эпителием нередко отмечаются
пролиферация резервных клеток и плоскоклеточ�
ная метаплазия. Строма в незначительном коли�
честве, отёчная, с множеством сосудов и инфильт�
рацией лейкоцитами, лимфоцитами и плазмоцитами.

•••••  ЖелезистаяЖелезистаяЖелезистаяЖелезистаяЖелезистая иииии железисто�кистознаяжелезисто�кистознаяжелезисто�кистознаяжелезисто�кистознаяжелезисто�кистозная гиперпла�гиперпла�гиперпла�гиперпла�гиперпла�
зиязиязиязиязия. Их предлагается отличать от микрожеле�
зистой гиперплазии [113, 114]. Для железис�
той гиперплазии характерны очаговое
утолщение слизистой оболочки цервикально�
го канала, железы различной формы и величи�
ны с эпителием эндоцервикального типа. Же�
лезисто�кистозная гиперплазия отличается
наличием кистознорасширенных желёз с уп�
лощённым эпителием, плотной стромой, иног�
да с отёком.

• • • • • «Пучок«Пучок«Пучок«Пучок«Пучок туннелей»туннелей»туннелей»туннелей»туннелей». Термин предложен [26] в
отношении группы компактно расположенных
железистых структур в эндоцервиксе. Частота
подобных структур увеличивается с возрастом.
Клинические симптомы отсутствуют, патоло�
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гия диагностируется при исследовании кону�
совидной биопсии или удалённой шейки мат�
ки, произведённых в связи с другой патологи�
ей.

•••••  РетенционнаяРетенционнаяРетенционнаяРетенционнаяРетенционная (наботова) кистакистакистакистакиста образуется в
связи с перекрытием устья крипт (в процессе
плоскоклеточной метаплазии в зоне трансфор�
мации неизменённой шейки матки или при
хроническом цервиците) с последующим на�
коплением в них слизи. Кисты могут дости�
гать в диаметре 1 см и более, они выстланы од�
нослойным цилиндрическим или
уплощённым эпителием, могут располагаться
не только вокруг наружного зева, но и в слизи�
стой оболочке цервикального канала.

•••••  ЭндометриозЭндометриозЭндометриозЭндометриозЭндометриоз (МКБ: N80 Эндометриоз) наблю�
дается в поверхностном отделе экзо� и эндо�
цервикса в связи с имплантацией эндометри�
альной ткани в области травмы шейки матки
во время родов, после хирургического вмеша�
тельства и лечебных мероприятий. Не исклю�
чается возможность его возникновения вслед�
ствие метапластического процесса.
Преимущественно протекает без симптомов,
у части женщин имеются кровянистые выде�
ления. Имеет вид тёмно�красных или сине�
багровых очагов, иногда — картина хроничес�
кого цервицита. Лечение заключается в
удалении очага эндометриоза.

•••••  ОстаткиОстаткиОстаткиОстаткиОстатки мезонефросамезонефросамезонефросамезонефросамезонефроса располагаются глубоко в
боковых стенках шейки матки. Представлены
щелевидного типа протоком в окружении мел�
ких железистых структур, выстланных низким
цилиндрическим или кубическим безреснит�
чатым эпителием, не содержащим гликоген и
слизь. Просвет заполнен гомогенным эозино�
фильным, ШИК�позитивным материалом.
Возможны развитие очаговой или диффузной
гиперплазии, образование кисты мезонефро�
са. Патологические изменения остатков мезо�
нефроса диагностируются при исследовании
шейки матки, удалённой в связи с другими за�
болеваниями.

•••••  ЛейомиомаЛейомиомаЛейомиомаЛейомиомаЛейомиома имеет обычное строение.

ÖÅÐÂÈÊÀËÜÍÀß ÈÍÒÐÀÝÏÈÒÅËÈÀËÜÍÀß
ÍÅÎÏËÀÇÈß

Диспластические изменения эпителия развива�
ются в зоне трансформации на фоне плоскокле�
точной метаплазии. Термины «дисплазия эпи�
телия шейки матки» (МКБ: N87 Дисплазия
шейки матки) и «карцинома in situ» были при�

няты на I Международном конгрессе эксфолиа�
тивной цитологии [8]. На II Международном
конгрессе по патологии шейки матки и кольпос�
копии [17] вместо наименований «дисплазия» и
«карцинома in situ» был рекомендован термин
«цервикальная интраэпителиальная неоплазия»
(Cervical Intraepithelial Neoplasia — CIN) с вы�
делением 3 степеней тяжести: 1�я и 2�я соответ�
ствуют лёгкой и умеренной дисплазии, З�я вклю�
чает одновременно и тяжёлую дисплазию, и
карциному in situ. Объединение последних в
СIN3 обусловлено сходством их ультраструктур�
ных и цитогенетических особенностей, биоло�
гической потенции, а также лечебных меропри�
ятий.

Значение генитального герпеса в развитии диспласти�
ческих изменений и канцерогенезе остаётся недоста�
точно ясным. Более значимой является зависимость
между инфицированием вирусом папилломы человека
и развитием СIN, реже — инвазивной плоскоклеточ�
ной карциномы. Среди различных типов папиломови�
русов человека типы 6 и 11 с низким онкогенным по�
тенциалом преимущественно наблюдаются при CIN1
и CIN2, а типы 16 и 18, обладающие высоким онкоген�
ным потенциалом, — при CIN3. Механизмы развития
предраковых соcтояний и раковых поражений под воз�
действием папилломавируса человека неизвестны.

CIN не имеет характерной клинической картины. Ос�
новным методом диагностики остаётся гистологичес�
кое исследование шейки матки. СIN1 и СIN2 в основ�
ном наблюдаются у женщин в возрасте 24–27 лет, CIN3
— 35–42 лет. У молодых женщин диспластические из�
менения эпителия располагаются преимущественно на
экзоцервиксе, в зоне трансформации, после 40 лет — в
нижней трети цервикального канала, при этом пато�
логический процесс может быть изолированным или с
одновременным поражением и влагалищной части шей�
ки матки. При подозрении на CIN необходимо произ�
вести прицельную биопсию и диагностическое выскаб�
ливание эндоцервикса.

Согласно гистологической классификации ВОЗ
опухолей женской половой системы (2�я редак�
ция, 1994) плоскоклеточные интраэпителиаль�
ные поражения (дисплазия, карцинома in situ;
CIN) характеризуются нарушением созревания
клеток и аномалиями ядер (потеря ими поляр�
ности, полиморфизм, конденсация гранул хро�
матина, нерегулярная ядерная мембрана), повы�
шением числа митозов, включая атипические
формы.

СлабаяСлабаяСлабаяСлабаяСлабая дисплазиядисплазиядисплазиядисплазиядисплазия (CIN1CIN1CIN1CIN1CIN1; МКБ: N87.0 Слабовыражен�
ная дисплазия шейки матки). Поражение наблюда�
ется в нижней трети эпителия. В категорию «слабая
дисплазия» отнесены и поражения с койлоцитозом
(койлоцитотическая атипия) в верхней трети эпите�
лия при отсутствии патологии ядер в клетках нижней
трети эпителиального пласта. Эти изменения, а имен�
но увеличение ядер, их пикноз и гиперхроматоз, ани�
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зоцитоз, перинуклеарное гало, утолщение цитоплаз�
матической мембраны, образование многоядерных
клеток связаны с цитопатическим действием вируса
папилломы человека.

УУУУУмереннаямереннаямереннаямереннаямеренная дисплазиядисплазиядисплазиядисплазиядисплазия (CIN2CIN2CIN2CIN2CIN2; МКБ: N87.1 Умеренная
дисплазия шейки матки). Поражение локализуется в
нижних двух третях эпителия.

ТТТТТяжёлаяяжёлаяяжёлаяяжёлаяяжёлая дисплазиядисплазиядисплазиядисплазиядисплазия (CIN3CIN3CIN3CIN3CIN3; МКБ: N87.2 Резко выра�
женная дисплазия шейки матки, классифицирован�
ная в других рубриках). Диспластический процесс
распространяется в верхнюю треть эпителия, но не по�
ражает всю толщину эпителиального пласта.

КарциномаКарциномаКарциномаКарциномаКарцинома ininininin situsitusitusitusitu (CIN3CIN3CIN3CIN3CIN3; МКБ: D06 Карцинома in situ
шейки матки). Плоскоклеточное интраэпителиальное
поражение всего пласта. Наличие тонкого слоя кера�
тина на поверхности эпителия не исключает диагно�
за карциномы in situ.

При слабой дисплазии возможны динамичес�
кое наблюдение и консервативное лечение. При
отсутствии регрессии в течение 8–12 мес, а
также при диагностировании умеренной дис�
плазии и CIN3 терапия состоит в хирурги�
ческом удалении патологически изменённой
ткани, применении криохирургии или лазе�
родеструкции, а также петлевой электрохирур�
гической эксцизии, особенно у женщин моло�
дого возраста, желающих иметь детей. После
проведения лечебных мероприятий необходи�
мо цитологическое обследование состояния
шейки матки через каждые 3 мес в течение
одного года.

Çëîêà÷åñòâåííûå îïóõîëè
øåéêè ìàòêè

МКБМКБМКБМКБМКБ: C53 Злокачественное новообразование
шейки матки.

АААААДЕНОКАРЦИНОМАДЕНОКАРЦИНОМАДЕНОКАРЦИНОМАДЕНОКАРЦИНОМАДЕНОКАРЦИНОМА

Аденокарциномы — гетерогенная группа опу�
холей, наиболее часто (80%) диагностируется
муцинозная аденокарцинома.

•  АденокарциномаАденокарциномаАденокарциномаАденокарциномаАденокарцинома ininininin situsitusitusitusitu (AIS). Поражение, при
котором эндоцервикальный эпителий отли�
чается цитологическими признаками злока�
чественности. Преимущественно диагности�
руется у женщин 33–46 лет, у большинства
больных протекает бессимптомно. Наиболее
часто локализуется в зоне трансформации. В
половине наблюдений отмечено сочетание
АIS и CIN.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Эпителиальные клетки в криптах про�
лиферативного типа, с потерей полярности, увели�
ченными гиперхромными ядрами, отсутствием
мyцина, наличием митозов, включая атипические.

Нередко в AIS можно наблюдать резкую границу меж�
ду изменённым и интактным эндоцервикальным эпи�
телием.

ТТТТТерапияерапияерапияерапияерапия (особенно у молодых женщин) состоит в ко�
низации шейки матки.

•  МуцинознаяМуцинознаяМуцинознаяМуцинознаяМуцинозная аденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарцинома (высоко�, уме�
ренно� и низкодифференцированная). При
экзофитном росте имеется полипоидного или
папиллярного вида опухоль, при эндофитном
росте поверхность шейки матки может быть
не изменена.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль имеет железистое, местами со�
лидное строение. Железы выстланы клетками эн�
доцервикального типа. По мере снижения диффе�
ренцировки опухоли усиливается пролиферация
клеток, появляются папиллярные выросты в на�
правлении просвета желёз, образуются криброзные
структуры, увеличивается ядерно�цитоплазматичес�
кое соотношение, уменьшается число клеток, со�
держащих муцин. Строма с десмопластической ре�
акцией. Муцинозная аденокарцинома кишечного
типа имеет сходство с аденокарциномой толстого
кишечника.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз зависит от размера опухоли, глубины инва�
зии, наличия опухолевых клеток в сосудах, клини�
ческой стадии, наличия или отсутствия метастазов
в лимфатических узлах.

ВариантыВариантыВариантыВариантыВарианты муцинозной аденокарциномы эндоцерви�
кального типа: злокачественная аденома и высоко�
дифференцированная ворсинчато�железистая адено�
карцинома.

•  ЗлокачественнаЗлокачественнаЗлокачественнаЗлокачественнаЗлокачественнаяяяяя аденомааденомааденомааденомааденома (аденокарцинома с
минимальными признаками — minimal deviation
adenocarcinoma, MDA). Высокодифференци�
рованная аденокарцинома, отличительной
особенностью является наличие многочис�
ленных неравномерно распределённых и не�
правильной формы железистых структур в
стенке шейки матки, за пределами эндо�
цервикса. Железы выстланы однослойным
высоким цилиндрическим эпителием с ми�
нимальной атипией ядер клеток и большим
количеством муцина в цитоплазме. Вокруг
желёз строма нередко с десмопластической
реакцией. Данные, касающиеся прогноза,
разноречивы.

•  ВысокодифференцированнаяВысокодифференцированнаяВысокодифференцированнаяВысокодифференцированнаяВысокодифференцированная ворсинчато�желе�ворсинчато�желе�ворсинчато�желе�ворсинчато�желе�ворсинчато�желе�
зистаязистаязистаязистаязистая аденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарцинома наблюдается преиму�
щественно у молодых 30�летних женщин.
Опухоль экзофитная, с выраженным ворсин�
чатым компонентом. Ворсинки длинные и
тонкие или толстые и короткие, имеют фиб�
розную строму с рассеянной инфильтрацией
лимфоцитами. Эпителиальные клетки, по�
крывающие ворсинки и выстилающие желе�
зистые структуры, эндоцервикального, эндо�
метриоидного и кишечного типов. Инвазия
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в строму шейки матки неглубокая. Прогноз бла�
гоприятный.

•  ЭндометриоиднаяЭндометриоиднаяЭндометриоиднаяЭндометриоиднаяЭндометриоидная аденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарцинома составляет
почти 30% аденокарцином шейки матки. В
структурном отношении идентична аденокар�
циноме эндометрия.

•  СветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточная аденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарцинома наблюдает�
ся преимущественно в постменопаузе или у
молодых женщин, подвергшихся в период
внутриутробного развития воздействию диэ�
тилстильбэстрола. В структурном отношении
не отличается от подобных опухолей в яич�
нике, матке и влагалище.

•  СерознаяСерознаяСерознаяСерознаяСерозная аденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарцинома морфологически
сходна с серозной карциномой яичников и
эндометрия.

•  МезонефроиднаяМезонефроиднаяМезонефроиднаяМезонефроиднаяМезонефроидная аденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарцинома возникает в
области остатков мезонефрального протока
в боковых стенках шейки матки, характери�
зуется наличием мелких желёз или более
крупных тубулярного вида структур, выстлан�
ных кубическим эпителием, не содержащим
слизи. В просвете железистых структур на�
ходится эозинофильный секрет (типа гиали�
на). Низкодифференцированная мезонефро�
идная карцинома может иметь солидное
строение. Слизистая оболочка цервикально�
го канала в патологический процесс не вов�
лекается.

ÏËÎÑÊÎÊËÅÒÎ×ÍÀß ÊÀÐÖÈÍÎÌÀ

Плоскоклеточная карцинома составляет 60–80%
инвазивных раковых поражений.

МММММИКРОИНВАИКРОИНВАИКРОИНВАИКРОИНВАИКРОИНВАЗИВНАЯЗИВНАЯЗИВНАЯЗИВНАЯЗИВНАЯ ПЛПЛПЛПЛПЛОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ КАРЦИНКАРЦИНКАРЦИНКАРЦИНКАРЦИНОООООМАМАМАМАМА

Микроинвазивная плоскоклеточная карцинома
— преклиническое поражение, диагностируется
на основании гистологического исследования.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Ниже базальной мембраны, в приле�
жащей строме определяются один или большее чис�
ло тяжей анаплазированного эпителия, иногда анас�
томозирующих друг с другом. Инвазия в строму не
превышает 3 мм. В участке(ках) инвазии — анаплази�
рованные клетки более высокой степени дифферен�
цировки по сравнению с эпителием, расположенным
выше базальной мембраны, в котором наблюдается
карцинома in situ, реже дисплазия. Вокруг микроин�
вазии отмечается выраженная лимфоплазмоцитарная
инфильтрация, нередко — десмопластическая реак�
ция стромы. При диагностировании микроинвазив�
ной плоскоклеточной карциномы рекомендуется ги�
стерэктомия. У больных молодого возраста,
желающих иметь детей, показана высокая ампутация,

возможна конизация шейки матки с последующим дис�
пансерным наблюдением.

ИИИИИНВАНВАНВАНВАНВАЗИВНАЯЗИВНАЯЗИВНАЯЗИВНАЯЗИВНАЯ ПЛПЛПЛПЛПЛОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОСКОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ КАРЦИНКАРЦИНКАРЦИНКАРЦИНКАРЦИНОООООМАМАМАМАМА

Инвазивная плоскоклеточная карцинома составля�
ет 70–95% злокачественных эпителиальных опухо�
лей шейки матки. Клинические симптомы пора�
жения обусловлены формой роста (эндофитная,
экзофитная, смешанная, язвенно�инфильтратив�
ная), стадией и вариантом распространения забо�
левания (влагалищный, маточный, параметраль�
ный, метастатический). Начальные стадии
протекают без симптомов или с незначительными
проявлениями в виде контактных кровянистых вы�
делений и белей.

Согласно гистологической классификации BОЗ
опухолей женской половой системы (2�я ре�
дакция, 1994), различают следующие вариан�
ты плоскоклеточной карциномы.

ОроговевающаяОроговевающаяОроговевающаяОроговевающаяОроговевающая плоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома — высоко�
дифференцированная карцинома со значительным
содержанием кератина и образованием «жемчужин».

НеороговевающаяНеороговевающаяНеороговевающаяНеороговевающаяНеороговевающая плоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома — умерен�
нодифференцированная карцинома, наиболее частый
вариант плоскоклеточного рака шейки матки. Клет�
ки полигональной формы, ядра вариабельной вели�
чины, гиперхромные, «жемчужины» отсутствуют.

НизкодифференцированнаяНизкодифференцированнаяНизкодифференцированнаяНизкодифференцированнаяНизкодифференцированная плоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома
состоит из клеток с гиперхромными овальными ядра�
ми и незначительной цитоплазмой, многочисленны�
ми митозами и участками некроза. Терапия состоит в
оперативном или лучевом лечении (или их комбина�
ции). Наряду с дифференцировкой карциномы, важ�
ным фактором в определении прогноза является кли�
ническая стадия ракового поражения.

ВеррукознаяВеррукознаяВеррукознаяВеррукознаяВеррукозная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома — вариант высокодифференци�
рованной и медленно растущей плоскоклеточной кар�
циномы. Микроскопически представляет собой опу�
холь, напоминающую кондилому, эпителиальные
клетки без атипии, митозы редкие. Основание опухо�
ли состоит из широких инвазивных тяжей эпителия с
экспансивным распространением, в прилежащей стро�
ме — выраженная воспалительная реакция. Терапия
состоит в расширенной местной эксцизии опухоли
(если это возможно, поскольку нередко отмечается
поражение соседних органов).

БородавчатаяБородавчатаяБородавчатаяБородавчатаяБородавчатая (кондиломатознаякондиломатознаякондиломатознаякондиломатознаякондиломатозная) карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома — плоско�
клеточная карцинома, клетки которой характеризу�
ются признаками папилломавирусной инфекции
(койлоцитоз). В клиническом отношении менее агрес�
сивна, чем высокодифференцированная плоскоклеточ�
ная карцинома шейки матки.

ПапиллярнаяПапиллярнаяПапиллярнаяПапиллярнаяПапиллярная плоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома гистологичес�
ки имеет сходство с переходноклеточной карциномой
мочевого пузыря. При диагностировании папилляр�
ной плоскоклеточной карциномы in situ на основа�
нии исследования биоптата показана конизация шей�
ки матки для исключения инвазивного роста.
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ЛимфоэпителиомоподобнаяЛимфоэпителиомоподобнаяЛимфоэпителиомоподобнаяЛимфоэпителиомоподобнаяЛимфоэпителиомоподобная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома состоит из
солидных участков крупных недифференцированных
клеток с везикулярными ядрами и обильной цитоп�
лазмой с выраженной воспалительной инфильтра�
цией, представленной лимфоцитами, плазмоцитами
и эозинофилами. В структурном отношении имеет
сходство с лимфоэпителиомой носоглотки, слюнной
железы и медуллярной карциномой МЖ. Не исклю�
чается, что прогноз при данной опухоли лучше, чем
при типичной плоскоклеточной карциноме.

ÀÄÅÍÎÑÊÂÀÌÎÇÍÀß ÊÀÐÖÈÍÎÌÀ

Железисто�плоскоклеточная (аденосквамозная)
карцинома состоит из сочетания злокачествен�
ного железистого и плоскоклеточного компонен�
тов. Железистый компонент обычно эндоцерви�
кального типа. Для распознавания железистого
компонента используется окраска на определе�
ние муцина. Прогноз неблаго�приятный.

«Стеклянноклеточная» карцинома рассматрива�
ется как низкодифференцированная железисто�
плоскоклеточная карцинома. Состоит из плас�
тов крупных клеток с чёткими границами,
эозинофильной или прозрачной цитоплазмой и
крупными ядрами с ядрышком; между пластами
выраженная инфильтрация лимфоцитами, плаз�
моцитами и многочисленными эозинофилами.

ÀÄÅÍÎÈÄÍÎ-ÊÈÑÒÎÇÍÀß ÊÀÐÖÈÍÎÌÀ

Аденоидно�кистозная карцинома с экзо� или эн�
дофитным ростом часто сопровождается крово�
течениями. Составляет менее 1% аденокарцином
шейки матки. Имеет сходство с подобной опу�
холью слюнной железы, но миоэпителиальный
компонент последней в аденоидно�кистозной
карциноме шейки матки отсутствует. Опухоль
состоит из мелких базалоидного типа клеток,
образующих тяжи, пласты и очаговые скопления
с инфильтрацией стромы, в которой отмечаются
пролиферация фибробластов, гиалиноз и мик�
соидные изменения. В просвете криброзных
структур содержится гиалиновый материал или
муцин. Опухолевые клетки характеризуются эк�
спрессией цитокератинов, карциноэмбриональ�
ного Аг и эпителиального мембранного Аг, ме�
нее часто белка S–100. Клинический прогноз
неблагоприятный: нередко наблюдаются мета�
стазы через 8–10 лет после удаления опухоли.

ÀÄÅÍÎÈÄÍÎ-ÁÀÇÀËÜÍÀß ÊÀÐÖÈÍÎÌÀ

Аденоидно�базальная карцинома — опухоль
мелкая, диагностируется случайно при исследо�

вании шейки матки в связи с CIN или микроин�
вазивной плоскоклеточной карциномой. Состо�
ит из скоплений мелких клеток базалоидного
типа с гиперхромными ядрами и скудной цитоп�
лазмой, отмечается тенденция к образованию
железистых структур и плоскоклеточной диффе�
ренцировке, митозы редкие. Характеризуется
глубоким инфильтративным ростом. Клетки им�
мунореактивны в отношении только цитокера�
тинов. Несмотря на низкую дифференцировку
опухоли, прогноз благоприятный.

ÊÀÐÖÈÍÎÈÄÍÀß ÎÏÓÕÎËÜ

Карциноидная опухоль в структурном отноше�
нии подобна карциноидной опухоли кишечни�
ка. Иммуногистохимически в опухолевой ткани
определяются соматостатин, кальцитонин, АДГ,
АКТГ, серотонин, гистамин. Прогноз вариабель�
ный, возможны местные и отдалённые метаста�
зы.

ÌÅËÊÎÊËÅÒÎ×ÍÀß ÊÀÐÖÈÍÎÌÀ

Мелкоклеточная карцинома относится к кате�
гории опухолей с агрессивным клиническим те�
чением, отличается быстрым развитием и ран�
ней диссеминацией преимущественно в кости,
головной мозг, печень, костный мозг. В морфо�
логическом отношении подобна мелкоклеточно�
му раку лёгких. Многие мелкоклеточные карци�
номы характеризуются экспрессией
цитокератинов, карциноэмбрионального Аг,
нейроноспецифической енолазы, реже опреде�
ляются кальцитонин, инсулин, АКТГ, гастрин,
соматостатин. При определении лечебной так�
тики необходимо учитывать данные сканирова�
ния костей, печени, головного мозга и результа�
ты аспирации или биопсии костного мозга.

ÍÅÄÈÔÔÅÐÅÍÖÈÐÎÂÀÍÍÀß ÊÀÐÖÈÍÎÌÀ

Недифференцированная карцинома — опухоль
из анаплазированных клеток (не мелкоклеточ�
ного типа) без признаков железистой, плоско�
клеточной или иного типа дифференцировки.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÒÅËÀ ÌÀÒÊÈ*
Тело матки у нерожавших женщин треугольной
формы, средними размерами 8×5×2,5 см и мас�
сой 40–100 г, у многорожавших — 11×6×3 см и

* Автор раздела «Заболевания тела матки» — Н.И. Кондриков.
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массой до 250 г. Различают дно, маточные углы,
собственно тело и истмическую часть матки.
Стенка матки состоит из эндометрия, миомет�
рия (три слоя гладкой мускулатуры, значитель�
но увеличивающейся при беременности в связи
с гипертрофией и пролиферацией ГМК) и се�
розной оболочки. Кровоснабжение: маточная
артерия, которая анастомозирует с яичниковой
и влагалищной артериями.

ЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрий — сложная, многокомпонентная
система, состоящая из покровного и железисто�
го эпителия, стромы, основного вещества, кро�
веносных сосудов. Структурной единицей эндо�
метрия является маточная железа с окружающей
её стромой и прилежащими сосудами.

•  Эпителиальный компонент эндометрия состоит из
секреторных и мерцательных клеток (максимальное
их число наблюдается в период овуляции) и немно�
гочисленных аргирофильных клеток, строма — из
фибробластоподобных клеток (малодифференциро�
ванные, юные, зрелые — фибробласты и фиброци�
ты), гистиоцитов (макрофаги), Т� и единичных B�
лимфоцитов, тучных клеток. В позднюю лютеиновую
фазу в строме эндометрия отмечаются формирова�
ние предецидуальных клеток, наличие многочислен�
ных эндометриальных гранулоцитов, нейтрофилов.

•  Васкуляризация эндометрия осуществляется из ра�
диальных артерий, переходящих в базальные арте�
рии и делящихся на горизонтальную и вертикаль�
ную ветви, снабжающие кровью соответственно
базальный и функциональный слои. Спиральные
артериолы функционального слоя связаны с капил�
лярной сетью под покровным эпителием эндомет�
рия. Отток крови происходит через вены, сопровож�
дающие артериальные сосуды.

•  Функциональный слой эндометрия (в отличие от ба�
зального слоя, мало изменяющегося во время мен�
струального цикла) — динамическая структура, на�
ходящаяся под влиянием половых стероидных
гормонов (прежде всего, эстрогенов и прогестерона)
и ежедневно подвергающаяся изменениям. Несмот�
ря на идентичную структуру клеток, циклические из�
менения в покровном эпителии менее выражены, чем
в эпителии маточных желёз. Структурно�функцио�
нальные изменения наиболее выражены в области
дна и тела матки, слизистая истмической части матки
слабо реагирует на воздействие гормонов.

•  Продолжительность большинства менструальных цик�
лов составляет 25–30 дней, продолжительность фол�
ликулярной фазы более вариабельна по сравнению с
лютеиновой, длительность которой является стабиль�
ной и составляет 12±2 дня. Продолжительность мен�
струального цикла варьирует от 21 до 35 дней, кро�
вотечение продолжается от 2 до 5 дней, средняя
кровопотеря 20–60 мл.

Морфологические изменения эндометрия на
протяжении менструального цикла, происходя�
щие под воздействием гормонов, позволяют раз�
личать менструальную и регенерирующую сли�

зистую оболочку тела матки (дни цикла 1–3 и
2–4 соответственно), раннюю, среднюю и по�
зднюю стадии пролиферации (соответственно
дни 4–7, 8–10 и 11–14), раннюю, среднюю и по�
зднюю стадии секреции (дни 16–18, 19–22 и 23–
26 соответственно), предменструальную слизи�
стую оболочку тела матки (дни 27 и 28).

•  РегенерирующаяРегенерирующаяРегенерирующаяРегенерирующаяРегенерирующая слизистаяслизистаяслизистаяслизистаяслизистая оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка телателателателатела маткиматкиматкиматкиматки.
Признаки регенерации эндометрия появляются уже
через 36 ч после начала менструации. В регенерации
эндометрия важное значение имеют факторы роста
(эпидермальный фактор роста EGF, ТФРα , ТФРβ,
инсулиноподобный и другие). Эндометрий относи�
тельно тонкий, железы узкие, прямые, митозы в же�
лезистом эпителии отсутствуют, строма с рассеян�
ной инфильтрацией лимфоцитами.

•  ЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрий раннейраннейраннейраннейранней стадиистадиистадиистадиистадии пролиферациипролиферациипролиферациипролиферациипролиферации. С нача�
лом повышения уровня эстрадиола в крови в эпите�
лии маточных желёз наблюдаются митозы, что по�
зволяет отличить раннюю стадию пролиферации от
регенерирующей слизистой оболочки тела матки.

•  ЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрий среднейсреднейсреднейсреднейсредней стадиистадиистадиистадиистадии пролиферациипролиферациипролиферациипролиферациипролиферации. Увели�
чивается высота эндометрия и желёз, эпителий ста�
новится многорядным с относительно высокой ми�
тотической активностью, строма — с отёком
(характерен для данной стадии). В конце средней
стадии пролиферации отдельные железы становятся
слабоизвитыми, в строме — единичные лимфоциты.

•  ЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрий позднейпозднейпозднейпозднейпоздней стадиистадиистадиистадиистадии пролиферациипролиферациипролиферациипролиферациипролиферации. Про�
должается рост эндометрия, усиливается извитость
желёз, строма компактная, сосудистая система вы�
ражена слабо. В преовуляторный период отмечается
тенденция к снижению митотической активности в
эпителии маточных желёз и в строме.

•  Структурные изменения эндометрия после овуляции
вызваны воздействием прогестерона. Непосредствен�
но после овуляции морфологическая картина эндо�
метрия мало отличается от поздней стадии проли�
ферации, за исключением значительного снижения
митотической активности.

•  СлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистая оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка телателателателатела маткиматкиматкиматкиматки ссссс начальныминачальныминачальныминачальныминачальными при�при�при�при�при�
знакамизнакамизнакамизнакамизнаками секреторнойсекреторнойсекреторнойсекреторнойсекреторной трансформациитрансформациитрансформациитрансформациитрансформации. Первые при�
знаки секреторной трансформации эндометрия в виде
появления базальных вакуолей (гликоген) в части
клеток железистого эпителия наблюдается через 36–
48 ч после овуляции.

•  ЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрий раннейраннейраннейраннейранней стадиистадиистадиистадиистадии секрециисекрециисекрециисекрециисекреции. Базальные ва�
куоли содержатся почти во всех клетках железистого
эпителия. В части клеток железистого эпителия гли�
коген из базального отдела перемещается в апикаль�
ный. В конце ранней стадии секреции гликоген в
основном содержится в апикальном отделе клеток,
ядра располагаются базально. Строма эндометрия в
структурно�функциональном отношении остаётся
идентичной таковой в преовуляторный период.

•  ЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрий среднейсреднейсреднейсреднейсредней стадиистадиистадиистадиистадии секрециисекрециисекрециисекрециисекреции. Железы из�
виты, ядра становятся везикулярного вида, распола�
гаются базально, апикальная граница клеток неров�
ная. Признаки апокриновой секреции в просвет желёз;
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выделение секрета из соседних эпителиальных клеток
происходит асинхронно и потому продолжается несколь�
ко дней. В строме значительно усиливается извитость и
увеличивается длина спиральных артериол, максималь�
ной интенсивности достигает микроциркуляция, посте�
пенно нарастает отёк стромы. В эндотелии кровенос�
ных сосудов и клетках окружающей их стромы
появляются митозы, что обусловлено повышенным уров�
нем Пг в эндометрии.

•  ЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрийЭндометрий позднейпозднейпозднейпозднейпоздней стадиистадиистадиистадиистадии секрециисекрециисекрециисекрециисекреции. Вокруг спираль�
ных артериол и капилляров компактного слоя начина�
ется образование предецидуальных клеток (или дециду�
альной ткани, если во время средней стадии секреции
произошла нидация бластоцисты с формированием гра�
видарной слизистой оболочки тела матки), которые вско�
ре составляют весь данный слой (децидуаподобная ре�
акция) с наличием в нём относительно многочисленных
лимфоцитов, гистиоцитов, плазмоцитов, тучных клеток,
эндометриальных гранулоцитов, ПЯЛ.

•  ПредменструальнаяПредменструальнаяПредменструальнаяПредменструальнаяПредменструальная слизистаяслизистаяслизистаяслизистаяслизистая оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка телателателателатела маткиматкиматкиматкиматки.
Усиление инфильтрации лимфоцитами и лейкоцитами.
Кровеносные сосуды расширены, с явлениями стаза, с
очаговыми кровоизлияниями, дезинтеграция ткани.
Пикноз ядер клеток эпителия маточных желёз, в ба�
зальных отделах железистого эпителия появляются ба�
зофильные гранулы (апоптозные тельца).

•  МенструальнаяМенструальнаяМенструальнаяМенструальнаяМенструальная слизистаяслизистаяслизистаяслизистаяслизистая оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка телателателателатела маткиматкиматкиматкиматки. Дезин�
теграция ткани эндометрия с обильной инфильтрацией
лейкоцитами, железы спавшиеся, эпителий с дистрофи�
ческими изменениями, лизис клеток. Отторжению под�
вергается компактный и небольшая прилежащая часть
спонгиозного слоя, местами возможно отторжение все�
го функционального слоя. Большая часть эндометрия
сохраняется и принимает участие в преобразованиях
слизистой оболочки тела матки на протяжении следую�
щего менструального цикла. Трансформация эндомет�
риальной ткани, сохранившейся во время менструации,
в регенерирующую слизистую оболочку тела матки про�
исходит благодаря дегидратации в сочетании с апопто�
зом.

•  СлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистаяСлизистая оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка телателателателатела маткиматкиматкиматкиматки неполноценнойнеполноценнойнеполноценнойнеполноценнойнеполноценной ста�ста�ста�ста�ста�
диидиидиидиидии секрециисекрециисекрециисекрециисекреции. Отставание циклических преобразова�
ний эндометрия по отношению к дню менструального
цикла, а также отсутствие последовательности измене�
ний в эпителиальном и стромальном компонентах эн�
дометрия во время средней и поздней стадии секреции
обусловлены нарушением соотношения между уровнем
эстрогенов и прогестерона в крови и другими фактора�
ми. Спорадически наблюдается у молодых женщин, ча�
стота её с возрастом увеличивается.

К патологии тела матки относятся воспалительные
заболевания, опухолеподобные состояния и добро�
качественные опухоли, гиперпластические измене�
ния эндометрия и злокачественные поражения
(включая метастазы раковых поражений яичников,
карцином МЖ и ЖКТ).

ÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÅ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß

МКБМКБМКБМКБМКБ: N71 Воспалительная болезнь матки, кро�
ме шейки матки.

ЭЭЭЭЭНДОМЕТРИТНДОМЕТРИТНДОМЕТРИТНДОМЕТРИТНДОМЕТРИТ

Различают острый и хронический, специфичес�
кий и неспецифический эндометрит. Инфици�
рование может происходить восходящим (через
цервикальный канал), нисходящим (при воспа�
лении маточных труб), гематогенным путём.

•••••  ОстрыйОстрыйОстрыйОстрыйОстрый эндометритэндометритэндометритэндометритэндометрит (МКБ: O08.0 Инфекция
половых путей и тазовых органов, вызванная
абортом, внематочной и молярной беременно�
стью) обычно развивается после родов или ис�
кусственного прерывания беременности и вы�
зывается преимущественно стрепто� и
стафилококками. Отмечаются серозные, сук�
ровичные или гноевидные выделения из поло�
вых путей, болезненность матки на фоне ги�
пертермии, учащение пульса, познабливания.

Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия. Выраженная инфильтрация ПЯЛ со�
провождается распадом ткани эндометрия; очаго�
вая инфильтрация с образованием микроабсцессов;
со временем возможно развитие пиометры.

•••••  ХроническийХроническийХроническийХроническийХронический эндометритэндометритэндометритэндометритэндометрит (МКБ: N71.1 Хро�
ническая воспалительная болезнь матки) не
имеет характерной картины, у части женщин
протекает без клинических симптомов, у дру�
гих отмечается меноррагия.

Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия. Инфильтрат состоит из вариабель�
ного числа лимфоцитов, плазмоцитов, лейкоцитов,
гистиоцитов в строме, вокруг маточных желёз и кро�
веносных сосудов, обязательна идентификация
плазмоцитов. Клетки стромы веретенообразные,
расположены вокруг желёз, отсутствует синхрон�
ность преобразования железистого и стромального
компонентов в лютеиновую фазу цикла. Длитель�
но текущий хронический эндометрит может приве�
сти к образованию диспластической слизистой обо�
лочки тела матки, развитию внутриматочных
сращений. Может быть причиной бесплодия, са�
мопроизвольного прерывания беременности, при�
вычных выкидышей.

ТТТТТУБЕРКУЛУБЕРКУЛУБЕРКУЛУБЕРКУЛУБЕРКУЛЁЁЁЁЁЗЗЗЗЗ ЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯ

Туберкулёз эндометрия [МКБ: N74.1* Воспали�
тельные болезни женских тазовых органов тубер�
кулёзной этиологии (A18.1+)] наблюдается у
женщин в основном детородного возраста (стра�
дающих туберкулёзом лёгких). Для диагностики
туберкулёза желательна идентификация мико�
бактерий туберкулёза (культура и другие методы
исследования). В условиях антимикробной те�
рапии гранулёмы подвергаются гиалинозу, но
признаки воспаления в слизистой оболочке тела
матки могут сохраняться на протяжении многих
лет.
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ÎÏÓÕÎËÅÏÎÄÎÁÍÛÅ ÑÎÑÒÎßÍÈß È
ÄÎÁÐÎÊÀ×ÅÑÒÂÅÍÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

МКБМКБМКБМКБМКБ: D26 Другие доброкачественные новообра�
зования матки.

ПППППОЛИПОЛИПОЛИПОЛИПОЛИП

Полип образуется в результате роста очаговой ги�
перплазии базального слоя эндометрия. У жен�
щин детородного возраста появляются пред�,
пост� и межменструальные кровянистые выделе�
ния, обильные и затяжные менструации, в пост�
менопаузе — кровянистые выделения. У части
женщин полип эндометрия клинически не про�
является. Размеры полипов вариабельны, они
могут быть единичными и множественными
(около 20%), наиболее часто располагаются в дне
и углах тела матки.

Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия. В зависимости от соотношения
железистого и стромального компонентов и
пролиферативной активности эпителия разли�
чают железисто�фиброзные, железистые, фиб�
розные, аденоматозные полипы, а также по�
лип, покрытый функциональным слоем
эндометрия, проделывающий циклические
изменения, свойственные двухфазному менст�
руальному циклу. Отличительными особенно�
стями полипа являются расположенный в ос�
новании «клубок» сосудов с утолщённой
стенкой и неравномерно распределённые же�
лезы различной формы и величины, выстлан�
ные индифферентным эпителием или эпите�
лием пролиферативного типа. Полип, в строме
которого имеются ГМК, — аденомиоматоз�
ный. В полипах возможно развитие очагового
аденоматоза с участками плоскоклеточной ме�
таплазии.

ПолипПолипПолипПолипПолип слизистойслизистойслизистойслизистойслизистой оболочкиоболочкиоболочкиоболочкиоболочки истмическойистмическойистмическойистмическойистмической частичастичастичастичасти
маткиматкиматкиматкиматки отличается наличием желёз с эндомет�
риальным и эндоцервикальным эпителием и
более плотной фиброзной стромой, покрыт
однорядным высоким цилиндрическим и ку�
бическим эпителием.

•  При осложнениях в виде перекрута ножки, наруше�
ния кровообращения в полипах наблюдаются кро�
воизлияния, воспалительные изменения, некрозы.

•  Полипы редко подвергаются озлокачествлению (не
более 0,5%), но являются одним из факторов риска
развития аденокарциномы эндометрия.

•  Полипэктомию и выскабливание эндометрия целесо�
образно производить при гистероскопии, поскольку
неполное удаление ножки полипа приводит к так на�
зываемому «рецидиву». Пожилым женщинам с аде�
номатозным полипом эндометрия показана гистерэк�
томия.

АААААТИПИТИПИТИПИТИПИТИПИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ПОЛИПОИДНАЯПОЛИПОИДНАЯПОЛИПОИДНАЯПОЛИПОИДНАЯПОЛИПОИДНАЯ АДЕНОМИОМААДЕНОМИОМААДЕНОМИОМААДЕНОМИОМААДЕНОМИОМА

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически имеет сходство с полипом, рас�
полагается преимущественно в истмической ча�
сти матки.

Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия. Аденомиома состоит из непра�
вильной формы желёз, окружённых ГМК. Клет�
ки железистого эпителия с полиморфизмом
ядер, потерей ими полярности, эозинофильной
цитоплазмой, нередко отмечается плоскокле�
точная метаплазия.

Поражение доброкачественное, может быть уда�
лено при выскабливании слизистой матки у
женщин, желающих сохранить репродуктивную
функцию.

ЛЛЛЛЛЕЙОМИОМАЕЙОМИОМАЕЙОМИОМАЕЙОМИОМАЕЙОМИОМА

Лейомиома (МКБ: D25 Лейомиома матки) — наи�
более частая опухоль тела матки у женщин стар�
ше 35 лет. Патогенез остаётся неясным. В зави�
симости от числа узлов, их величины и
локализации (подслизистые, интрамуральные и
субсерозные узлы) в клинической картине пре�
обладают жалобы на боли, мено� и метроррагию,
дисменорею, нарушение мочеиспускания. Отме�
чаются спонтанные выкидыши, отслойка плацен�
ты во время беременности.

Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия. Лейомиома состоит из пучков
ГМК, идущих в различном направлении, между
пучками вариабельное количество соединитель�
ной ткани, характеризуется экспрессией мышеч�
но�специфического актина, α�гладкомышечного
актина и десмина. Нередки дистрофические из�
менения в виде отёка, кровоизлияний, гиалино�
за, фиброза, некроза, отложения извести, очаго�
вого скопления жировых клеток.

ВариантыВариантыВариантыВариантыВарианты лейомиомылейомиомылейомиомылейомиомылейомиомы

•••••  ПричудливаяПричудливаяПричудливаяПричудливаяПричудливая лейомиомалейомиомалейомиомалейомиомалейомиома. Дистрофические измене�
ния в лейомиоме сопровождаются появлением мно�
гочисленных гигантских многоядерных клеток с уве�
личенными гиперхромными ядрами, митозы
отсутствуют или единичные. Нередко наблюдается у
женщин с анамнестическими указаниями на беремен�
ность или приём гормональных контрацептивов.

•••••  КлеточнаяКлеточнаяКлеточнаяКлеточнаяКлеточная лейомиомалейомиомалейомиомалейомиомалейомиома — опухоль с высоким содержа�
нием ГМК и низким — соединительной ткани.

•••••  ЭпителиоиднаяЭпителиоиднаяЭпителиоиднаяЭпителиоиднаяЭпителиоидная лейомиомалейомиомалейомиомалейомиомалейомиома мягкая, имеет желтова�
тый или серый цвет, нередко представляет единствен�
ный узел. Выделяют следующие типы: лейомиоблас�
тома, светлоклеточная лейомиома, сетевидная
микроопухоль.

ЛейомиобластомаЛейомиобластомаЛейомиобластомаЛейомиобластомаЛейомиобластома состоит из скоплений относитель�
но крупных округлых клеток со слабо базофильной
цитоплазмой среди гиалинизированной стромы.
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СветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточная лейомиомалейомиомалейомиомалейомиомалейомиома состоит из полигональ�
ных клеток эпителиоидного вида со светлой ци�
топлазмой.

СетевиднаяСетевиднаяСетевиднаяСетевиднаяСетевидная микроопухольмикроопухольмикроопухольмикроопухольмикроопухоль состоит из тяжей или оча�
гов мелких клеток округлой формы со светлыми ве�
зикулярными ядрами и скудной цитоплазмой, раз�
делённых прослойками соединительной ткани.
Нередко в опухоли можно обнаружить все 3 типа
эпителиоидной лейомиомы.

•••••  МиксоиднаяМиксоиднаяМиксоиднаяМиксоиднаяМиксоидная лейомиомалейомиомалейомиомалейомиомалейомиома. Между ГМК отмечается
значительное содержание аморфного миксоидного
материала.

•••••  СосудистаяСосудистаяСосудистаяСосудистаяСосудистая лейомиомалейомиомалейомиомалейомиомалейомиома отличается наличием много�
численных крупных сосудов с мышечной стенкой.

•••••  ЛиполейомиомаЛиполейомиомаЛиполейомиомаЛиполейомиомаЛиполейомиома — лейомиома со значительным со�
держанием жировых клеток.

•••••  ДиффузныйДиффузныйДиффузныйДиффузныйДиффузный лейомиоматозлейомиоматозлейомиоматозлейомиоматозлейомиоматоз. Стенки матки увеличе�
ны в связи с наличием множества мелких узелков
(обычно менее 1 см).

•••••  ВнутривенныйВнутривенныйВнутривенныйВнутривенныйВнутривенный лейомиоматозлейомиоматозлейомиоматозлейомиоматозлейомиоматоз. Гладкомышечная
опухоль характеризуется наличием червеобразных
образований в венах матки.

АААААДЕНОМИОЗДЕНОМИОЗДЕНОМИОЗДЕНОМИОЗДЕНОМИОЗ

Аденомиоз (МКБ: N80.0 Эндометриоз матки)
— опухолеподобное состояние, при котором эн�
дометриальные железы с окружающей их цито�
генной стромой располагаются в миометрии,
преимущественно в его подслизистом отделе на
глубине ниже 0,2–0,25 см от уровня соединения
эндо� и миометрия. У большинства больных раз�
витие аденомиоза связано с пенетрацией желе�
зистого и стромального компонентов базально�
го слоя эндометрия в миометрий, у части — с
метаплазией мультипотентных мезенхимальных
клеток миометрия или в связи с диссеминацией
фрагментов эндометрия по сосудистой системе
в миометрий. Поражение может быть диффуз�
ным или очаговым.

Основные жалобы — гипер�, полименорея и аль�
годисменорея, иногда на бесплодие. Матка
увеличена в связи с гипертрофией мышечной
ткани вокруг эндометриальных очагов. На раз�
резе стенка матки ячеистого строения, с «глаз�
ками» синюшного цвета.

Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия. В ткани миометрия располагают�
ся железы с эпителием эндометриального типа
без признаков функциональной активности
или с нерезкой пролиферативной активностью.
Окружающая строма состоит из фибробласто�
подобных клеток с вариабельным содержани�
ем коллагеновых волокон, гистиоцитов, лим�
фоцитов, мелких кровеносных сосудов.
Возможна структурная перестройка гетерото�

пического эндометрия по типу очагового аде�
номиоза или атипической гиперплазии, иног�
да в сочетании с плоскоклеточной метаплази�
ей. Злокачественное перерождение в очагах
эктопического эндометрия наблюдается ред�
ко, несколько чаще — рост аденокарциномы
эндометрия в очаг аденомиоза.

При лечении учитывают возраст больной, пре�
морбидный фон, выраженность клинических
проявлений, длительность заболевания и на�
личие сопутствующей генитальной и экстраге�
нитальной патологии. Клинические симпто�
мы поражения могут быть предотвращены с
помощью назначения НПВС, прогестинов, пе�
роральных контрацептивов.

ÃÈÏÅÐÏËÀÑÒÈ×ÅÑÊÈÅ ÈÇÌÅÍÅÍÈß
ÝÍÄÎÌÅÒÐÈß

Гиперпластический процесс (МКБ: N85 Другие
невоспалительные болезни матки, за исключе�
нием шейки матки) может развиться в базаль�
ном и функциональном слоях эндометрия, быть
диффузным или очаговым.

ОООООЧЧЧЧЧАГОВАЯАГОВАЯАГОВАЯАГОВАЯАГОВАЯ ГИПЕРПЛАЗИЯГИПЕРПЛАЗИЯГИПЕРПЛАЗИЯГИПЕРПЛАЗИЯГИПЕРПЛАЗИЯ БАЗАЛЬНОГОБАЗАЛЬНОГОБАЗАЛЬНОГОБАЗАЛЬНОГОБАЗАЛЬНОГО СЛОЯСЛОЯСЛОЯСЛОЯСЛОЯ

ЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯ

Очаговая гиперплазия базального слоя эндомет�
рия развивается преимущественно в неизменён�
ном эндометрии. У части (18%) больных пато�
логия наблюдается в изменённой слизистой
оболочке тела матки, свидетельствующей об ано�
вуляции.

Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия. В базальном слое эндометрия
располагаются железы, выстланные одноряд�
ным цилиндрическим эпителием с относитель�
но гиперхромными ядрами и небольшим ко�
личеством цитоплазмы. Распределение желёз
неравномерное, строма между ними из колла�
геновых волокон, менее богата клеточными
элементами (по сравнению с функциональным
слоем эндометрия), кровеносные сосуды с утол�
щённой стенкой.

ГГГГГИПЕРПЛАЗИЯИПЕРПЛАЗИЯИПЕРПЛАЗИЯИПЕРПЛАЗИЯИПЕРПЛАЗИЯ ФУНКЦИОНАЛЬНОГОФУНКЦИОНАЛЬНОГОФУНКЦИОНАЛЬНОГОФУНКЦИОНАЛЬНОГОФУНКЦИОНАЛЬНОГО СЛОЯСЛОЯСЛОЯСЛОЯСЛОЯ

ЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯ

Гиперплазия функционального слоя эндометрия
сопровождается дисфункциональными маточ�
ными кровотечениями. Гормональный статус
больных характеризуется нарушением циклич�
ности функционирования системы гипоталамус–
гипофиз–яичники и относительно устойчивым
уровнем эстрогенов в крови (абсолютная или от�
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носительная гиперэстрогения). Ациклические
кровянистые выделения обусловлены сосудисты�
ми изменениями в гипер�плазированном эндо�
метрии: под воздействием эстрогенов в слизис�
той тела матки развивается застойное
полнокровие, изменяется проницаемость стен�
ки сосудов, развиваются тканевая гипоксия и
другие метаболические нарушения, приводящие
к появлению некроза. У женщин детородного
возраста гиперплазия эндометрия обычно отме�
чается у больных с синдромом поликистозных
яичников и страдающих ожирением. У части
больных развитие гиперплазии эндометрия
обусловлено гормонально�активной (эстрогенп�
родуцирующей) опухолью яичника.

В соответствии с гистологической классифика�
цией ВОЗ [39], различают простую гипер�пла�
зию эндометрия, сложную (аденоматозную) ги�
перплазию, простую атипическую гиперплазию
эндометрия и сложную атипическую гиперпла�
зию (аденоматозную гиперплазию с атипией же�
лезистого эпителия).

•••••  ПростаяПростаяПростаяПростаяПростая гиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазия эндометрияэндометрияэндометрияэндометрияэндометрия. Слизистая
оболочка тела матки с многочисленными же�
лезами различной формы и величины, вклю�
чая кистознорасширенные, распределение их
неравномерное, железистый эпителий с при�
знаками пролиферации, строма цитогенного
характера, богата клеточными элементами, сре�
ди которых отмечается рассеянная инфильтра�
ция лимфоцитами с примесью нейтрофильных
лейкоцитов. Одной из отличительных особен�
ностей является застойное полнокровие с рас�
ширением капилляров, особенно в поверхнос�
тном отделе эндометрия. В кровеносных
сосудах содержатся гиалиновые тромбы, в при�
лежащей ткани эндометрия нередко отмечают�
ся некротические изменения.

•••••  СложнаяСложнаяСложнаяСложнаяСложная (аденоматознаяаденоматознаяаденоматознаяаденоматознаяаденоматозная) гиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазия эндо�эндо�эндо�эндо�эндо�
метрияметрияметрияметрияметрия (рис. 17�3 на вклейке) отличается от
простой гиперплазии структурной перестрой�
кой железистого компонента. Железы много�
численные, «ветвящегося» вида, эпителий про�
лиферативного типа, митозы обычно менее 5 в
10 полях зрения при большом увеличении.
Ядра железистого эпителия палочковидной
формы, с равномерно распределённым хрома�
тином, цитоплазма в незначительном или не�
большом количестве, базофильная. Строма
богата клеточными элементами, рассеянная
инфильтрация лейкоцитами, на отдельных уча�
стках отёк. Кровеносные сосуды местами с
фибриновыми тромбами. Структурно�функци�

ональные особенности эпителия маточных
желёз при сложной гиперплазии не отличают�
ся от таковых при простой гиперплазии. На
основании структурных особенностей слож�
ную гиперплазию следует отнести к патологи�
ческим процессам с нарушением гистотипи�
ческой дифференцировки. Развитие
аденокарциномы эндометрия отмечается у 3%
больных.

•••••  ПростаяПростаяПростаяПростаяПростая атипическаяатипическаяатипическаяатипическаяатипическая гиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазия эндометрияэндометрияэндометрияэндометрияэндометрия
(рис. 17�4 на вклейке) отличается от сложной
атипической гиперплазии отсутствием ком�
пактного расположения желёз («спинка к
спинке») и атипии клеток железистого эпите�
лия. Железы (благодаря ветвлению) имеют
причудливый вид. Железистый эпителий ци�
линдрический, двух�, трёх� и четырёхрядный,
местами с формированием папиллоподобных
выростов в направлении просвета маточных
желёз, митотическая активность относитель�
но высокая. Ядра железистого эпителия палоч�
ковидной формы, гиперхромные, с равномер�
ным распределением хроматина, цитоплазма
в небольшом количестве, базофильная. Стро�
ма местами плотная вследствие повышенного
содержания коллагеновых волокон, на других
участках с отёком, инфильтрацией лимфоци�
тами. Кровеносные сосуды с явлениями стаза,
фибриновыми тромбами. Развитие аденокар�
циномы эндометрия наблюдается у 8% боль�
ных.

•••••  СложнаяСложнаяСложнаяСложнаяСложная атипическаяатипическаяатипическаяатипическаяатипическая гиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазия эндомет�эндомет�эндомет�эндомет�эндомет�
рияриярияриярия (аденоматозная гиперплазия с атипией же�
лезистого эпителия). Свойственны дезоргани�
зация эпителия маточных желёз (рис. 17�5 на
вклейке) и изменение тинкториальных свойств
цитоплазмы клеток. Эпителиальные клетки от�
личаются тенденцией к нарушению цитотипи�
ческой дифференцировки. Железы располага�
ются близко друг к другу, преимущественно
причудливого вида с пальцеобразными вырос�
тами в направлении стромы. Ядра эпителиаль�
ных клеток различной величины, просветлён�
ного вида с неравномерным распределением
хроматина, нередко с ядрышками. Расширение
спектра патологических митозов. Цитоплазма
клеток железистого эпителия в относительно
большом количестве, преимущественно окси�
фильная. Строма представлена узкими про�
слойками соединительной ткани и фибробла�
стоподобными клетками, имеются
лимфоциты, местами наблюдается отёк. Кро�
веносные сосуды чаще тонкостенные, отдель�
ные — с фибриновыми тромбами. Развитие вы�
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сокодифференцированной аденокарциномы
можно ожидать у 30% больных.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз при гиперпластических поражениях эн�
дометрия зависит от вида гиперплазии, возрас�
та больных, преморбидного фона, сопутствую�
щей генитальной и экстрагенитальной
патологии. При сложной атипической гиперп�
лазии эндометрия, особенно у женщин в пери�
менопаузе, целесообразно проведение гистерэк�
томии. В более молодом возрасте (при
отсутствии атипии клеток железистого эпите�
лия в гиперплазированном эндометрии) воз�
можна терапия прогестинами в условиях кли�
нического наблюдения и повторного
исследования биоптатов эндометрия с целью
контроля эффективности терапии.

МММММЕТЕТЕТЕТЕТАПЛААПЛААПЛААПЛААПЛАСТИСТИСТИСТИСТИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯ ЖЕЛЕЗИСТЖЕЛЕЗИСТЖЕЛЕЗИСТЖЕЛЕЗИСТЖЕЛЕЗИСТОООООГГГГГООООО

ЭПИТЕЛИЯЭПИТЕЛИЯЭПИТЕЛИЯЭПИТЕЛИЯЭПИТЕЛИЯ

Метапластические изменения железистого эпи�
телия нередко наблюдаются при гиперпластичес�
ких процессах эндометрия. Метаплазия представ�
ляет собой замещение одного
дифференцированного типа клеток другим типом,
не свойственным данной локализации.

•••••  ПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточная метаплазияметаплазияметаплазияметаплазияметаплазия, включая образо�
вание морул, имеет сходство с метапластичес�
ким плоским эпителием шейки матки, реже
наблюдаются образование зрелого плоского
эпителия с гранулами кератина в цитоплазме
клеток и межклеточными мостиками и форми�
рование «жемчужин».

•••••  МуцинознаяМуцинознаяМуцинознаяМуцинознаяМуцинозная метаплазияметаплазияметаплазияметаплазияметаплазия. Появляется высокий
цилиндрический эпителий эндоцервикального
(часто) или кишечного (редко) типа.

•••••  МерцательноклеточнаяМерцательноклеточнаяМерцательноклеточнаяМерцательноклеточнаяМерцательноклеточная метаплазияметаплазияметаплазияметаплазияметаплазия. В эпителии
появляются многочисленные мерцательные
клетки. Эпителиальная выстилка желёз отчас�
ти имеет сходство с эпителием эндосальпинк�
са.

•••••  МетаплазияМетаплазияМетаплазияМетаплазияМетаплазия ссссс появлениемпоявлениемпоявлениемпоявлениемпоявлением клетокклетокклетокклетокклеток типатипатипатипатипа «сапож�«сапож�«сапож�«сапож�«сапож�
ногоногоногоногоного гвоздягвоздягвоздягвоздягвоздя ссссс большойбольшойбольшойбольшойбольшой шляпкой»шляпкой»шляпкой»шляпкой»шляпкой». Чаще отме�
чается в покровном и железистом эпителии ре�
генерирующего эндометрия.

•••••  СветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточная метаплазияметаплазияметаплазияметаплазияметаплазия наблюдается в же�
лезах и на поверхности эндометрия, появляют�
ся полигональные клетки со светлой цитоплаз�
мой, содержащие гликоген.

•••••  ЭозинофильнаяЭозинофильнаяЭозинофильнаяЭозинофильнаяЭозинофильная метаплазияметаплазияметаплазияметаплазияметаплазия, включая онкоци�
тарную. Железы частично или полностью выс�
тланы клетками с мелкими везикулярными яд�

рами и обширной эозинофильной цитоплаз�
мой, иногда зернистой (онкоциты).

•••••  ПоверхностныеПоверхностныеПоверхностныеПоверхностныеПоверхностные синцитиальныесинцитиальныесинцитиальныесинцитиальныесинцитиальные измененияизмененияизмененияизмененияизменения иииии
папиллярнаяпапиллярнаяпапиллярнаяпапиллярнаяпапиллярная метаплазияметаплазияметаплазияметаплазияметаплазия. На поверхности эн�
дометрия появляются структуры из эозино�
фильных клеток, напоминающие синцитий или
имеющие вид папиллярных образований с мел�
кими кистозными пространствами, содержащи�
ми ПЯЛ. Нередко отмечаются при распаде и
репаративном процессе в эндометрии.

ÇËÎÊÀ×ÅÑÒÂÅÍÍÛÅ ÝÏÈÒÅËÈÀËÜÍÛÅ
ÏÎÐÀÆÅÍÈß

МКБ: C54.1 Злокачественное новообразование
эндометрия.

АААААДЕНОКАРЦИНОМАДЕНОКАРЦИНОМАДЕНОКАРЦИНОМАДЕНОКАРЦИНОМАДЕНОКАРЦИНОМА ЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯЭНДОМЕТРИЯ

Аденокарцинома эндометрия составляет почти
90% злокачественных опухолей тела матки. Вы�
деляют 2 патогенетических варианта развития
карциномы эндометрия: так называемые гормо�
нозависимый и гормононезависимый (автоном�
ный). Для 1�го варианта, который наблюдается у
60–70% больных, свойственны длительное воз�
действие эстрогенов, отсутствие беременностей и
родов, угнетение овуляции, позднее наступление
менопаузы, эндокринно�метаболические нару�
шения в виде ожирения, липидемии, СД, феми�
низирующие опухоли яичника, овариальная стро�
мальная гиперплазия и гипертекоз. Второй
вариант отличается тем, что менструальная фун�
кция не нарушена, менопауза обычно наступает
ранее 50�летнего возраста, слизистая оболочка
тела матки атрофична, в условиях иммунодепрес�
сии отсутствуют эндокринные и метаболические
нарушения, строма яичников фиброзная.

•  При гормонозависимом варианте отмечаются
длительная клиническая симптоматика, разви�
тие опухоли в пре� и перименопаузе, высокая
степень дифференцировки аденокарциномы,
поверхностная инвазия, невысокая потенция к
метастазированию, высокая чувствительность к
прогестинам и относительно благоприятный
прогноз.

•  Для второго варианта свойственны короткая про�
должительность симптомов, развитие опухоли
в постменопаузе, низкая степень дифференци�
ровки и глубокая инвазия, значительная склон�
ность к метастазированию, невысокая чувстви�
тельность к прогестинам и сомнительный
прогноз [101].
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Аденокарцинома располагается на внутренней
поверхности тела матки, при экзофитном росте
нередко отмечается изъязвление, при эндофит�
ном происходит увеличение объёма матки.

Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия. Различают высоко�, умеренно� и
низкодифференцированную аденокарциному.
Степень дифференцировки опухоли определя�
ют на основании величины солидных участков
(не более 5% — высокодифференцированная,
6–50% — умеренно� и более 50% — низкодиф�
ференцированная) и выраженности атипии
ядер эпителиальных клеток. Эпителий в высо�
ко� и умереннодифференцированных аденокар�
циномах состоит из цилиндрических клеток с
овальными или вытянутыми ядрами с относи�
тельно равномерным распределением хромати�
на и базофильной цитоплазмой. В низкодиф�
ференцированных опухолях клетки с
выраженной анаплазией, полиморфными ядра�
ми с неравномерно распределённым грубым хро�
матином, наличием ядрышек. По мере сниже�
ния дифференцировки опухоли строма
утрачивает цитогенный характер, становится во�
локнистой, располагается в виде узких просло�
ек между железистыми структурами.

ВариантыВариантыВариантыВариантыВарианты высокодифференцированной адено�
карциномы: папиллярная ворсинчато–железис�
тая аденокарцинома эндометрия (необходимо от�
личать от серозной и светлоклеточной
папиллярных аденокарцином, которым свой�
ственно более агрессивное течение) и секретор�
ная аденокарцинома, железистый компонент ко�
торой имеет некоторое сходство с таковым в
слизистой оболочке тела матки ранней стадии
секреции.

•  Аденокарцинома сАденокарцинома сАденокарцинома сАденокарцинома сАденокарцинома с плоскоклеточнойплоскоклеточнойплоскоклеточнойплоскоклеточнойплоскоклеточной дифферен�дифферен�дифферен�дифферен�дифферен�
цировкойцировкойцировкойцировкойцировкой (аденоакантома и железисто�плоско�
клеточная карцинома). Определение диффе�
ренцировки аденокарциномы с
плоскоклеточной дифференцировкой произво�
дится на основании железистого компонента.
Клинические особенности (частота ожирения,
гипертензии, СД и др.) идентичны таковым при
аденокарциноме эндометрия без плоскоклеточ�
ной дифференцировки.

В высокодифференцированной аденокарциноме с
плоскоклеточной дифференцировкой обычно пре�
обладает железистый компонент, а скопления кле�
ток плоского эпителия имеют сходство с эпители�
альными клетками при плоскоклеточной
метаплазии, они располагаются в железистых струк�
турах. В низкодифференцированной аденокарцино�
ме клетки плоскоклеточного компонента с атипиз�
мом, нередко отмечается их рост за пределы

железистых структур. В отличие от морфологически
доброкачественного плоскоклеточного компонен�
та (аденоакантома), злокачественный плоскокле�
точный компонент (аденосквамозная карцинома)
характеризуется одним или более из следующих при�
знаков: стандартные цитологические признаки зло�
качественности, митозы, деструктивная стромаль�
ная инфильтрация. При преобладании железистого
компонента последний низкодифференцированный.
В дифференциальной диагностике между железис�
тым и плоскоклеточным компонентами в солидных
участках опухоли необходимо использовать крите�
рии идентификации плоскоклеточных элементов на
основании стандартных методов окраски (признаки
кератинизации, межклеточные «мостики» и др.). Ле�
чение больных аденокарциномой с плоскоклеточ�
ной дифференцировкой идентично таковому при эн�
дометриоидной аденокарциноме.

•  СерознаяСерознаяСерознаяСерознаяСерозная аденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарцинома. Экзофитная папил�
лярная опухоль наблюдается преимущественно
в постменопаузе. Развивается на фоне атрофии
матки, нередко в полипе эндометрия. Струк�
турные особенности опухоли имеют сходство с
серозной аденокарциномой яичника. Отмеча�
ются глубокая инвазия в миометрий, наличие
опухолевой ткани в сосудах. Прогноз неблагоп�
риятный.

•  СветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточнаяСветлоклеточная аденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарцинома. Опухоль со�
лидного строения, состоит из крупных светлых
клеток в сочетании с клетками с эозинофиль�
ной цитоплазмой. Папиллярный, тубулярный
и кистозный варианты преимущественно содер�
жат клетки типа «сапожного гвоздя с большой
шляпкой». Кистозные образования опухоли
могут быть выстланы уплощёнными клетками.
Клетки опухоли характеризуются выраженной
атипией ядер, в цитоплазме содержится глико�
ген. Отличается глубоким инвазивным ростом.
Прогноз неблагоприятный. Лечение не отлича�
ется от такового при эндометриоидной карци�
номе.

•  МуцинознаяМуцинознаяМуцинознаяМуцинознаяМуцинозная аденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарциномааденокарцинома в структурном от�
ношении имеет сходство с муцинозной адено�
карциномой шейки матки. Опухоль обычно вы�
сокодифференцированная, с минимальной
инвазией, поэтому имеет более благоприятный
исход по сравнению с эндометриоидной адено�
карциномой.

•  СмешаннаяСмешаннаяСмешаннаяСмешаннаяСмешанная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома — карцинома (иная, чем
аденокарцинома с плоскоклеточной дифферен�
цировкой), в которой один или более типов опу�
холевой ткани составляет по крайней мере 10%
опухоли. Оптимальный диагноз смешанной
аденокарциномы — на удалённой матке. Когда
карцинома рассматривается как смешанная,
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необходимо указать основной и иной типы
опухоли и их соотношение.

•  НедифференцированнаяНедифференцированнаяНедифференцированнаяНедифференцированнаяНедифференцированная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома — опу�
холь без признаков железистой или плоско�
клеточной дифференцировки. В основном на�
блюдается крупно� и мелкоклеточная
недифференцированные карциномы, реже —
гигантоклеточная и веретеноклеточная.

ÍÅÝÏÈÒÅËÈÀËÜÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

ЛЛЛЛЛЕЙОМИОСАРКОМАЕЙОМИОСАРКОМАЕЙОМИОСАРКОМАЕЙОМИОСАРКОМАЕЙОМИОСАРКОМА

Лейомиосаркома — обычно солитарное образо�
вание (75%), интрамуральное, мягкой консис�
тенции, с нечёткой границей, очагами некроза
и кровоизлияний.

Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия. Пучки ГМК с ядрами разной
формы и величины с грубыми гранулами хро�
матина и наличием ядрышек. Отличаются по�
вышенной митотической активностью (10 ми�
тозов и более в 10 полях зрения при большом
увеличении), включая патологические мито�
зы. Однако гладкомышечные опухоли с 5 ми�
тозами и более в 10 полях зрения при боль�
шом увеличении и атипизмом клеток также
относятся к лейомиосаркомам. Для опухоле�
вой ткани характерна инвазия в соседний ми�
ометрий. Лейомиосаркома может состоять из
эпителиоидных клеток (эпителиоидная лей�
омиосаркома) или отличаться содержанием
миксоидного материала (миксоидная лейоми�
осаркома).

ЭЭЭЭЭНДОМЕТРИАЛЬНЫЕНДОМЕТРИАЛЬНЫЕНДОМЕТРИАЛЬНЫЕНДОМЕТРИАЛЬНЫЕНДОМЕТРИАЛЬНЫЕ СТРОМАЛЬНЫЕСТРОМАЛЬНЫЕСТРОМАЛЬНЫЕСТРОМАЛЬНЫЕСТРОМАЛЬНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

•••••  ЭндометриальныйЭндометриальныйЭндометриальныйЭндометриальныйЭндометриальный стромальныйстромальныйстромальныйстромальныйстромальный узелокузелокузелокузелокузелок —
доброкачественная опухоль диаметром 4–6
см, имеет округлую форму, желтоватого или
тёмно�коричневого цвета, с чёткими граница�
ми, состоит из клеток, имеющих сходство с
клетками стромы эндометрия в стадии про�
лиферации, полиморфизм и атипия отсутству�
ют. Нередко локализуется в миометрии. Про�
гноз благоприятный, но необходимо удаление
матки для исключения инфильтративного ро�
ста.

•••••  ЭндометриальнаяЭндометриальнаяЭндометриальнаяЭндометриальнаяЭндометриальная стромальнаястромальнаястромальнаястромальнаястромальная саркомасаркомасаркомасаркомасаркома (низ�
кой и высокой степени злокачественности)
наблюдается в основном в пременопаузе. По�
липовидная опухоль с нечёткими границами,
мягкой консистенции, тёмно�коричневого
цвета, с инвазивным ростом в миометрий или
локализуется в последнем. Нередко наблюда�
ются кровоизлияния и некроз.

•••••  ЭндометриальнаяЭндометриальнаяЭндометриальнаяЭндометриальнаяЭндометриальная стромальнаястромальнаястромальнаястромальнаястромальная саркомасаркомасаркомасаркомасаркома низ�низ�низ�низ�низ�
койкойкойкойкой степенистепенистепенистепенистепени злокачественностизлокачественностизлокачественностизлокачественностизлокачественности отличается от
эндометриального стромального узелка ин�
фильтрирующим ростом в виде «полос» и
«узелков». Состоит из клеток, сходных с та�
ковыми стромы эндометрия стадии пролифе�
рации, хорошо васкуляризирована, с много�
численными артериолами, отличается
инвазией в лимфатические сосуды (отсюда
прежнее наименование — эндолимфатичес�
кий стромальный миоз), митозы немногочис�
ленные, возможно наличие железистых струк�
тур. Отдельные участки опухоли могут иметь
сходство с опухолями полового тяжа и стро�
мы яичника. Позитивна в отношении вимен�
тина, во многих опухолях обнаружена эксп�
рессия десмина и гладкомышечного актина, в
части опухолей — эпителиальных маркёров.
Благодаря содержанию эстрогенных и проге�
стероновых рецепторов возможно лечение
прогестинами. Одна из особенностей опухо�
ли — рецидив или метастазы, которые обна�
руживаются через много лет (15 и более) пос�
ле оперативного лечения.

•••••  ЭндометриальнаяЭндометриальнаяЭндометриальнаяЭндометриальнаяЭндометриальная стромальнаястромальнаястромальнаястромальнаястромальная саркомасаркомасаркомасаркомасаркома вы�вы�вы�вы�вы�
сокойсокойсокойсокойсокой степенистепенистепенистепенистепени злокачественностизлокачественностизлокачественностизлокачественностизлокачественности. Клеточ�
ные элементы с более выраженным атипиз�
мом, везикулярными ядрами с грубыми
гранулами хроматина и ядрышками, много�
численные митозы (10–20 в 10 полях зрения
при большом увеличении), обширные крово�
излияния и участки некроза. Прогноз небла�
го�приятный, лечение состоит в сочетании хи�
рургического вмешательства, рентгено� и
химиотерапии.

ÑÌÅØÀÍÍÛÅ ÝÏÈÒÅËÈÀËÜÍÎ-
ÌÅÇÅÍÕÈÌÀËÜÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

•••••  АденофибромаАденофибромаАденофибромаАденофибромаАденофиброма — доброкачественная опухоль
эндометрия, обычно полиповидной формы,
развивается преимущественно у женщин в по�
стменопаузе. Состоит из железистых структур
и мелких кистозных образований, выстланных
цилиндрическим или кубическим эпителием
мюллерова типа, в отдельных железах возмож�
ны очаги плоскоклеточной метаплазии, стро�
ма фиброзная, с примесью эндометриальных
стромальных клеток. Рекомендуется удаление
матки, поскольку при неполном удалении
опухоли отмечается рецидив патологическо�
го процесса.

•••••  АденомиомаАденомиомаАденомиомаАденомиомаАденомиома — доброкачественная опухоль,
состоящая из желёз эндометриального типа и
ГМК.
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•••••  АденосаркомаАденосаркомаАденосаркомаАденосаркомаАденосаркома состоит из доброкачественно�
го эпителиального и злокачественного стро�
мального компонентов. В морфологическом
и клиническом отношениях имеет сходство со
злокачественной цистосаркомой МЖ. Неред�
ко поражение локализуется в эндометрии,
хотя возможна глубокая инвазия в миометрий
с вовлечением сосудов. Эпителиальный ком�
понент характеризуется наличием папилляр�
ных формирований, кистозно�расширенных и
щелевидных железистых структур. Строма со�
стоит из клеток, напоминающих фиброблас�
ты, с примесью эндометриальных стромаль�
ных клеток. Атипические фибро�бласты
наиболее многочисленны вокруг железистых
структур. Местами наблюдаются очаговые
кровоизлияния, некроз, скопления пенистых
клеток, ГМК, участки фиброза и гиалиноза.
В стромальном компоненте возможны гетеро�
логические структуры — хрящ, поперечнопо�
лосатые мышцы.

•••••  КарциносаркомаКарциносаркомаКарциносаркомаКарциносаркомаКарциносаркома (злокачественная мезодер�
мальная смешанная опухоль; злокачественная
мюллерова смешанная опухоль) наблюдается
преимущественно у пожилых женщин. Состо�
ит из низкодифференцированных карцино� и
саркоматозного компонентов с преобладани�
ем последнего.

В гомологичной карциносаркоме эпителиальный
компонент представлен преимущественно клетка�
ми эндометриального типа, но можно наблюдать
и плоскоклеточный эпителий серозного, светлок�
леточного и муцинозного типов, стромальный
компонент — с эндометриальной стромальной
саркомой, фибросаркомой, лейомиосаркомой.

В гетерологической карциносаркоме наиболее час�
то наблюдается рабдомиосаркома, реже — хонд�
росаркома, остеосаркома и липосаркома.

Учитывая пути распространения и иммунофенотип
опухоли, карциносаркомы матки рассматривают�
ся как истинные метапластические карциномы.
Прогноз зависит от стадии распространения опу�
холи и, как правило, неблагоприятный.

ÁÎËÅÇÍÈ ÌÀÒÎ×ÍÛÕ ÒÐÓÁ*
Маточные трубы — парные органы брюшной
полости длиной 9–11 см, расположены в склад�
ке брюшины и открываются с одной стороны в
маточную полость, с другой — в брюшную. Раз�
личают ампулярный, истмический и интраму�
ральный отделы. За брюшным отверстием тру�
бы располагаются фимбрии, сокращение мышц
которых способствует приближению трубы к

месту овуляции. Стенка трубы состоит из сли�
зистой (эндосальпинкс), мышечной (миосаль�
пинкс) и серозной оболочек.

ЭндосальпинксЭндосальпинксЭндосальпинксЭндосальпинксЭндосальпинкс представлен складками, высота и
ветвистость которых усиливается по направлению
к овариальному концу трубы. Трубный одноряд�
ный цилиндрический эпителий состоит из мерца�
тельных, секреторных и вставочных («штифтооб�
разных») клеток и лимфоцитов (Т�супрессоры).
Число мерцательных клеток в слизистой оболоч�
ке маточной трубы увеличивается по направлению
к брюшному отверстию, секреторных — к маточ�
ному. Секреторные клетки создают в просвете ма�
точной трубы условия, способствующие сохране�
нию жизнедеятельности гамет и оплодотворению.
Перемещение оплодотворённой яйцеклетки внут�
ри маточной трубы осуществляется благодаря со�
кращениям ГМК, биению ресничек и току жидко�
сти.

МиосальпинксМиосальпинксМиосальпинксМиосальпинксМиосальпинкс включает наружный продольный и
внутренний циркулярный слои ГМК, в интраму�
ральном отделе к ним присоединяется подслизи�
стый продольный слой.

КровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжение. Трубная ветвь маточной артерии,
анастомоз с трубной ветвью яичниковой артерии.
Отток крови осуществляется по венам, идущим па�
раллельно артериям в мезосальпинксе.

Патология маточных труб: воспалительные за�
болевания, истмический нодозный сальпингит,
опухолеподобные поражения, первичные доб�
рокачественные и злокачественные опухоли.
Вторичные опухоли в виде метастазов наблю�
даются чаще (в основном метастазы из адено�
карцином яичников, тела и шейки матки, а сре�
ди экстрагенитальных органов — из МЖ и
ЖКТ).

ВВВВВОСПАЛИТЕЛЬНЫЕОСПАЛИТЕЛЬНЫЕОСПАЛИТЕЛЬНЫЕОСПАЛИТЕЛЬНЫЕОСПАЛИТЕЛЬНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯ

Воспаление маточных труб (сальпингит) — одно
из наиболее частых гинекологических заболе�
ваний, нередко в воспалительный процесс вов�
лекаются и яичники (сальпингоофорит). В эти�
ологии сальпингита основное значение
придаётся полимикробному фактору. Распрос�
транение инфекции происходит восходящим
путём из матки, что приводит к развитию эндо�
сальпингита, реже — через лимфатические и
кровеносные сосуды (послеродовая и после�
абортные инфекции), что сопровождается по�
явлением перисальпингита.

•••••  ОстрыйОстрыйОстрыйОстрыйОстрый сальпингитсальпингитсальпингитсальпингитсальпингит (МКБ: N70.0 Острый
сальпингит и оофорит) обычно бывает двусто�
ронним. Маточные трубы с застойными явле�
ниями, покрыты фибринозным экссудатом.
Просвет трубы с серозным или серозно�гной�
ным содержимым.

* Автор раздела «Болезни маточных труб» — Н.И. Кондриков.
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МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Складки эндосальпинкса с отёком и вы�
раженной инфильтрацией ПЯЛ, полнокровными со�
судами, очагами изъязвления, эпителиальные клетки
дистрофически изменены. Полнокровие сосудов,
отёк и инфильтрация ПЯЛ имеются и в миосальпин�
ксе. На наружной поверхности труб участки с нало�
жением фибрина. По мере усиления процесса репа�
рации постепенно увеличивается число лимфоцитов
и плазмоцитов, возможно формирование лимфоид�
ных фолликулов. Изменения маточных труб при ос�
тром сальпингите могут завершиться образованием
пиосальпинкса и даже тубоовариального абсцесса или
приводят к срастанию складок слизистой оболочки
и появлению спаек на серозном покрове труб, кото�
рые свойственны хроническому сальпингиту.

•••••  ХроническийХроническийХроническийХроническийХронический сальпингитсальпингитсальпингитсальпингитсальпингит (МКБ: N70.1 Хро�
нический сальпингит и оофорит) у большин�
ства развивается после острого сальпингита.
Маточные трубы извитые, с перетяжками, на�
личием мелких, рыхлых или более крупных и
плотных спаек на наружной поверхности, с
срастанием складок эндосальпинкса различ�
ной степени выраженности, иногда с образо�
ванием полостей вариабельной величины
(псевдофолликулярный сальпингит), разраста�
нием соединительной ткани и рассеянной (ме�
стами очаговой) инфильтрацией лимфоцита�
ми во всех слоях труб. При выраженных
фиброзных изменениях во всех слоях маточ�
ные трубы выглядят атрофичными.

•••••  ПиосальпинксПиосальпинксПиосальпинксПиосальпинксПиосальпинкс (МКБ: N70 Сальпингит и оофо�
рит) образуется при облитерации трубы в ме�
диальном и латеральном отделах, просвет её
заполнен гнойным экссудатом. Стенка трубы
гипертрофирована, отёчная, с обильной ин�
фильтрацией лимфоцитами, плазмоцитами,
ПЯЛ, гистиоцитами.

•••••  ГГГГГидросальпинксидросальпинксидросальпинксидросальпинксидросальпинкс (МКБ: N70.1 Хронический
сальпингит и оофорит) формируется в резуль�
тате накопления транссудата в ампулярном
отделе трубы, сопровождается значительным
расширением последнего, уменьшением чис�
ла, высоты и ветвистости эндосальпинкса, ис�
тончением миосальпинкса, его замещением
соединительной тканью. Реконструктивно�
пластические операции не всегда приводят к
восстановлению функции маточной трубы.

•••••  ГГГГГематосальпинксематосальпинксематосальпинксематосальпинксематосальпинкс (МКБ: N83.6 Гематосаль�
пинкс) в структурном отношении мало отли�
чается от гидросальпинкса, исключая наличие
крови в расширенном ампулярном отделе тру�
бы.

•••••  ТТТТТуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёз маточныхматочныхматочныхматочныхматочных трубтрубтрубтрубтруб [МКБ: N74.1* Вос�
палительные болезни женских тазовых органов
туберкулёзной этиологии (A18.1+)]. Инфици�
рование происходит путём распространения

микобактерий туберкулёза из очагов первич�
ного поражения в лёгких и других органов и
приводит к развитию гранулематозного воспа�
ления. При туберкулёзе маточных труб неред�
ко выражены пролиферативные изменения эн�
досальпинкса типа атипической гиперплазии.

•••••  АктиномикозАктиномикозАктиномикозАктиномикозАктиномикоз маточныхматочныхматочныхматочныхматочных трубтрубтрубтрубтруб (МКБ: A42.8 Дру�
гие актиномикозы). Макроскопически опре�
деляется крупный фиброзный очаг в спайках,
присутствуют свищи, в просвете трубы содер�
жится гной. При микроскопическом исследо�
вании в стенке абсцесса содержатся многочис�
ленные гистиоциты, лимфоциты, плазмоциты,
очаги из филаментозных структур и гранул
серы, для обнаружения которых нередко необ�
ходимо исследование большого числа срезов.

ИИИИИСТМИСТМИСТМИСТМИСТМИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ НОДОЗНЫЙНОДОЗНЫЙНОДОЗНЫЙНОДОЗНЫЙНОДОЗНЫЙ САЛЬПИНГИТСАЛЬПИНГИТСАЛЬПИНГИТСАЛЬПИНГИТСАЛЬПИНГИТ

Считается, что истмический нодозный сальпин�
гит (МКБ: N70.9 Сальпингит и оофорит неуточ�
нённые) — дивертикулёз. Этиология неизвест�
на. До становления менструальной функции не
наблюдается. Стенка маточных труб в области
истмического отдела значительно утолщена, сре�
ди гиперплазированной и гипертрофированной
мышечной ткани имеются мелкие полости, выс�
тланные эпителием трубного типа. Распределе�
ние полостей неравномерное, некоторые могут
располагаться вблизи серозного покрова. В мы�
шечной ткани можно наблюдать рассеянную ин�
фильтрацию лимфоцитами и отдельные плазмо�
циты.

ОООООПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕ ПОРАЖЕНИЯПОРАЖЕНИЯПОРАЖЕНИЯПОРАЖЕНИЯПОРАЖЕНИЯ

ИИИИИ ДОБРОКАДОБРОКАДОБРОКАДОБРОКАДОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Опухолеподобные поражения и доброкачествен�
ные опухоли (МКБ: D28.2 Доброкачественное
новообразование маточных труб и связок) встре�
чаются относительно редко.

•••••  ЭндометриозЭндометриозЭндометриозЭндометриозЭндометриоз преимущественно наблюдается в
области серозного покрова и в миосальпинк�
се.

•••••  ЛейомиомаЛейомиомаЛейомиомаЛейомиомаЛейомиома. В морфологическом отношении
не отличается от таковой в теле матки.

•••••  АденоматоиднаяАденоматоиднаяАденоматоиднаяАденоматоиднаяАденоматоидная опухольопухольопухольопухольопухоль (доброкачественная
мезотелиома) располагается в миосальпинксе
или субсерозном слое маточных труб. Клини�
ческая симптоматика отсутствует, обнаружива�
ется при исследовании хирургического мате�
риала. Идентична подобной опухоли в теле
матки у женщин и эпидидимисе у мужчин. Ре�
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цидива или метастазирования опухоли не от�
мечается.

ЗЗЗЗЗЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

МКБМКБМКБМКБМКБ: C57.0 Злокачественное новообразование
фаллопиевой трубы.

•••••  АденокарциномаАденокарциномаАденокарциномаАденокарциномаАденокарцинома развивается обычно у пожи�
лых женщин. Преимущественно локализуется
в ампулярном отделе маточной трубы. Может
быть солидного или папиллярного строения,
часто с некротическими изменениями.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. В высокодифференцированной адено�
карциноме эпителий сохраняет особенности трубно�
го типа, которые утрачиваются по мере усиления ати�
пизма клеток. В низкодифференцированной опухоли
преобладают солидные структуры, среди которых
встречаются кистозные полости с папиллярными об�
разованиями. В структурном отношении большин�
ство аденокарцином маточных труб имеет сходство с
папиллярными серозными опухолями яичников, реже
— с эндометриоидными аденокарциномами.

ИсходИсходИсходИсходИсход неблагоприятный, в основном зависит от кли�
нической стадии распространения опухоли.

•••••  СаркомыСаркомыСаркомыСаркомыСаркомы. В основном находят фибро� или лей�
омиосаркомы типичного строения. Клиничес�
кий исход почти всегда фатальный.

•••••  КарциносаркомаКарциносаркомаКарциносаркомаКарциносаркомаКарциносаркома (гомо� или гетерологическая)
не отличается от таковой в теле матки. Про�
гноз неблагоприятный.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ßÈ×ÍÈÊÎÂ*

Яичники — парные органы малого таза, у жен�
щин детородного возраста они имеют овоидную
форму, размеры 3–5×1,5–3×0,6–1,5 см, их масса
5–8 г.

КровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжениеКровоснабжение: яичниковая артерия. Отток крови
из левой яичниковой вены осуществляется в левую
почечную вену, из правой — в нижнюю полую вену.
Лимфатические сосуды распределены в строме яич�
ников независимо от кровеносных сосудов и образу�
ют сплетение в области хилуса, соединённое с субо�
вариальными сплетениями, которые связаны с
лимфатическими ветвями маточной трубы и дна мат�
ки.

Эпителий.Эпителий.Эпителий.Эпителий.Эпителий. Поверхностный однорядный эпителий яич�
ника состоит из видоизменённых мезотелиальных
клеток кубической или цилиндрической формы, со�
держащих гликоген. Характеризуется наличием ак�
тивности 17β�гидроксистероиддегидрогеназы и ре�
цепторов эстрогенов, прогестерона и эпидермального
фактора роста EGF, экспрессией цитокератина, ви�
ментина и десмоплакина, наличием опухолевых мар�

кёров СА 125 и СА 19–9. Эпителий отделён от стро�
мы яичника базальной мембраной.

СтромаСтромаСтромаСтромаСтрома яичника состоит из недостаточно чётко выде�
ленных коркового и мозгового слоя и хилуса. В по�
верхностном отделе коркового слоя более компакт�
ная соединительная ткань образует белочную
оболочку. Клетки стромы (интерстициальные клет�
ки) веретенообразной формы, иммунореактивны в
отношении виментина, актина и десмина и содержат
рецепторы эстрогенов, прогестерона и тестостерона.
В менопаузе объём яичника и число клеток стромы
снижаются с одновременным увеличением коллаге�
новой ткани. Клетки стромы яичника способны к
синтезу и выделению (помимо эстрогенов) мужских
половых стероидов: основным продуктом является
андростендион и в меньшем количестве — тестосте�
рон и дегидроэпиандростерон.

РазвитиеРазвитиеРазвитиеРазвитиеРазвитие иииии дифференцировкадифференцировкадифференцировкадифференцировкадифференцировка фолликуловфолликуловфолликуловфолликуловфолликулов

ПримордиальныеПримордиальныеПримордиальныеПримордиальныеПримордиальные фолликулыфолликулыфолликулыфолликулыфолликулы состоят из первичного
овоцита диаметром 40–70 мкм, окружённого одним
слоем уплощённых клеток гранулёзы на тонкой ба�
зальной мембране. Формирование когорты первич�
ных фолликулов, включая доминантный, осуществ�
ляется на протяжении нескольких месяцев, наиболее
интенсивно в лютеиновую фазу, предшествующую
менструации, а также в течение следующей за ней
фолликулярной фазы цикла. За исключением доми�
нантного фолликула, рост которого завершается ову�
ляцией, остальные фолликулы в процессе развития
подвергаются атрезии.

ПервичныйПервичныйПервичныйПервичныйПервичный фолликулфолликулфолликулфолликулфолликул: размеры овоцита увеличивают�
ся, клетки гранулёзы приобретают кубическую или
цилиндрическую форму.

ВторичныйВторичныйВторичныйВторичныйВторичный (преантральныйпреантральныйпреантральныйпреантральныйпреантральный) фолликулфолликулфолликулфолликулфолликул: вокруг ово�
цита отмечается пролиферация клеток гранулёзы с
образованием 3–6 слоёв, начинают формироваться
внутренняя (theca interna) и выраженная слабо на�
ружная (theca externa) оболочки фолликула.

ТТТТТретичныйретичныйретичныйретичныйретичный (антральныйантральныйантральныйантральныйантральный) фолликулфолликулфолликулфолликулфолликул: секреция жид�
кости клетками гранулёзы сопровождается увеличе�
нием фолликула, появлением в нём полости. Проли�
ферации подвергаются не только клетки гранулёзы,
но и theca interna. Более интенсивная пролиферация
клеток гранулёзы вокруг овоцита способствует обра�
зованию яйценосного бугорка.

ПреовуляторныйПреовуляторныйПреовуляторныйПреовуляторныйПреовуляторный фолликулфолликулфолликулфолликулфолликул имеет в диаметре до 25
мм, содержит фолликулярную жидкость, представ�
ляющую собой плазму и секрет клеток гранулёзы, и
частично возвышается над поверхностью яичника.
Овоцит, окружённый прозрачной оболочкой с лучи�
стым венцом из 1–2 слоёв радиально расположен�
ных клеток гранулёзы, отделяется от яйценосного
бугорка и располагается в фолликулярной жидкости.
Клетки theca interna, как и интерстициальные клетки
стромы, характеризуются экспрессией виментина и
не содержат цитокератин.

ОвуляцияОвуляцияОвуляцияОвуляцияОвуляция — процесс выхода овоцита с лучис�
тым венцом в брюшную полость через постепен�
но расширяющееся отверстие в участке фолли�
кула, возвышающегося над поверхностью

* Автор раздела «Заболевания яичников» — Н.И. Кондриков.
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яичника. В месте выхода овоцита образуется
стигма, представляющая собой коагулированную
фолликулярную жидкость, фибрин, кровь и со�
единительнотканные клетки, впоследствии —
рубец.

МенструальноеМенструальноеМенструальноеМенструальноеМенструальное жёлтоежёлтоежёлтоежёлтоежёлтое телотелотелотелотело образуется после овуля�
ции фолликула, составляет в диаметре 1,5–2,5 см, с
фестончатыми краями, в центре — кистозная полость
с геморрагическим содержимым. Состоит из грану�
лёзо� и текалютеиновых клеток и так называемых К�
клеток. Текалютеиновые клетки почти вдвое меньше
гранулёзолютеиновых и располагаются по перифе�
рии жёлтого тела, особенно в участках сосудов, рост
которых направлен к центру и сопровождается про�
лиферацией фибробластов, которые образуют слой,
выстилающий центральную полость. К�клетки име�
ют отростчатый вид, базофильную цитоплазму и
гиперхромное, пикнотичное неправильной формы
ядро; не исключают, что они могут быть отнесены к
T�лимфоцитам.

ЖёлтоеЖёлтоеЖёлтоеЖёлтоеЖёлтое телотелотелотелотело беременностибеременностибеременностибеременностибеременности возникает при импланта�
ции бластоцисты. В гранулёзолютеиновых клетках
жёлтого тела беременности имеются мелкие эозино�
фильные коллоидные или гиалиновые тельца, число
таких клеток увеличивается с прогрессированием бе�
ременности и снижается к родам. Они могут подвер�
гаться обызвествлению, при этом данный процесс
продолжается и в послеродовом периоде, с последу�
ющей резорбцией этих очагов. Число К�клеток наи�
более высокое на 2–4�м месяцах беременности, за�
тем их количество уменьшается. Текалютеиновые
клетки перед родами почти не наблюдаются. С 5�го
месяца беременности содержимое центральной по�
лости коагулируется и облитерируется с разрастани�
ем рыхлой соединительной ткани и гиалинозом. В
послеродовом периоде инволюция жёлтого тела за�
вершается его трансформацией в белое тело.

ИнволюцияИнволюцияИнволюцияИнволюцияИнволюция жёлтогожёлтогожёлтогожёлтогожёлтого телателателателатела завершается образованием
белого тела, которое сохраняется в течение несколь�
ких месяцев. Белое тело состоит из плотной коллаге�
новой ткани с примесью фиброцитов, подвергается
резорбции, которая прекращается перед менопаузой.

АтрезияАтрезияАтрезияАтрезияАтрезия фолликуловфолликуловфолликуловфолликуловфолликулов наблюдается ещё до рождения и
продолжается в течение репродуктивного периода.

•  Атрезия примордиальных, первичных и вторичных
фолликулов начинается с дегенеративных измене�
ний овоцита, впоследствии — клеток гранулёзы с
последующим исчезновением фолликула.

•  Атрезия третичных фолликулов сложнее, начина�
ется со снижения пролиферации клеток гранулё�
зы, отторжения и гибели части их. Эти кистозно�
атрезирующиеся фолликулы существуют в течение
различного периода времени, на протяжении ко�
торого дистрофически изменённый овоцит гибнет,
базальная мембрана между клетками гранулёзы и
theca interna утолщается, подвергается гиалинозу,
клетки theca interna сохраняются, могут быть с при�
знаками пролиферации и лютеинизации (сходны�
ми с текалютеиновыми клетками жёлтого тела). Со
временем полость фолликула заполняется рыхлой
соединительной тканью. Атрезия антрального фол�
ликула заканчивается облитерацией и образовани�

ем фиброзного тела (гиалиноз). Клетки theca interna
превращаются в клетки стромы яичника. У жен�
щин детородного возраста фиброзные тела под�
вергаются лизису.

Патологию яичников составляют воспалитель�
ные заболевания, пролиферативные изменения
поверхностного эпителия яичника, неопухоле�
вые поражения яичника и разнообразные опу�
холи.

ВВВВВОСПАЛИТЕЛЬНЫЕОСПАЛИТЕЛЬНЫЕОСПАЛИТЕЛЬНЫЕОСПАЛИТЕЛЬНЫЕОСПАЛИТЕЛЬНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯ

•••••  ОофоритОофоритОофоритОофоритОофорит (МКБ: N70 Сальпингит и оофорит)
почти всегда сочетается с сальпингитом. У
большинства больных воспаление имеет поли�
микробную этиологию. В острой стадии вос�
паления яичник отёчный, гиперемирован, на
поверхности — серозный экссудат, при хрони�
ческом — в спайках.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. В поверхностном отделе коркового
слоя яичника — полнокровие сосудов, инфильтра�
ция c преобладанием ПЯЛ, формирование микро�
абсцессов. При хроническом воспалении на повер�
хности яичника — фиброзные спайки, иногда с
пролиферацией мезотелия, в строме — очаговые
фиброзные изменения.

ИсходИсходИсходИсходИсход часто благоприятный; осложнения — образо�
вание спаек (хронический периоофорит), тубоова�
риального абсцесса или абсцесса яичника.

•••••  ТТТТТуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёзуберкулёз яичникаяичникаяичникаяичникаяичника всегда вторичный. Тубер�
кулёзные гранулёмы локализуются в корковом
слое яичника.

•••••  АААААутоиммунныйутоиммунныйутоиммунныйутоиммунныйутоиммунный оофоритоофоритоофоритоофоритоофорит наблюдается у жен�
щин репродуктивного возраста, обычно после
стрессовой ситуации, сочетается с аутоиммун�
ными заболеваниями (болезнь Аддисона, лим�
фоидный зоб Хашимото, ревматоидный поли�
артрит, миастения и другие).  Патогенез
заболевания сложный, связан с нарушением
гуморального и клеточного иммунитета. Кли�
нически проявляется нарушением менструаль�
ного цикла, в сыворотке крови содержатся АТ
к стероидпродуцирующим клеткам.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически яичники могут быть увеличены с
кистозно�атрезирующимися фолликулами и мел�
кими фолликулярными кистами (ранняя фаза за�
болевания), после деструкции фолликулов величи�
на яичников уменьшается.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Основной морфологический признак
— инфильтрация мононуклеарными клетками, осо�
бенно theca interna растущих и кистозно�атрезиру�
ющихся фолликулов, интенсивность инфильтрации
усиливается по мере роста фолликула. Инфильтрат
состоит из лимфоцитов, плазмоцитов с примесью
эозинофилов и гистиоцитов. Иммунофенотипичес�
ки инфильтрат представлен Т� и B�лимфоцитами,
поликлональными плазмоцитами, макрофагами и
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естественными киллерами. Примордиальные фол�
ликулы в патологический процесс не вовлечены.
Отмечается инфильтрация лимфоцитами вокруг со�
судов и нервов в области хилуса.

ИсходИсходИсходИсходИсход. При отсутствии терапии развивается прежде�
временная менопауза в связи с гибелью фоллику�
лов и фиброзными изменениями яичников.

ПППППРОЛИФЕРАТИВНЫЕРОЛИФЕРАТИВНЫЕРОЛИФЕРАТИВНЫЕРОЛИФЕРАТИВНЫЕРОЛИФЕРАТИВНЫЕ ИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯИЗМЕНЕНИЯ ПОВЕРХНОСТНОГОПОВЕРХНОСТНОГОПОВЕРХНОСТНОГОПОВЕРХНОСТНОГОПОВЕРХНОСТНОГО

ЭПИТЕЛИЯЭПИТЕЛИЯЭПИТЕЛИЯЭПИТЕЛИЯЭПИТЕЛИЯ ЯИЯИЯИЯИЯИЧЧЧЧЧНИКАНИКАНИКАНИКАНИКА

МКБМКБМКБМКБМКБ: N83 Невоспалительные болезни яични�
ка, маточной трубы и широкой связки матки.

•  ИнклюзионныеИнклюзионныеИнклюзионныеИнклюзионныеИнклюзионные кистыкистыкистыкистыкисты возникают вследствие
инвагинации поверхностного эпителия в под�
лежащий корковый слой яичника с последую�
щей потерей связи с поверхностью последне�
го.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Большинство кист микроскопическо�
го размера, располагаются вблизи белочной обо�
лочки изолированно или в виде скоплений, выст�
ланы однорядным цилиндрическим эпителием
эндосальпингеального типа, нередко с псаммомны�
ми тельцами.

•••••  МикропапиллозМикропапиллозМикропапиллозМикропапиллозМикропапиллоз наблюдается на поверхности
яичника у женщин позднего репродуктивного
возраста и в постменопаузе, представлен мел�
кими, микроскопическими образованиями из
овариальной стромы с гиалинозом, покрыты�
ми однослойным поверхностным эпителием.
Пролиферативные изменения поверхностного
эпителия могут быть источником опухолей.

КККККИСТЫИСТЫИСТЫИСТЫИСТЫ

Этиология и патогенез разнообразны, могут раз�
виваться вследствие воспалительного процесса,
под воздействием гонадотропных гормонов.
Многие кисты подвергаются регрессу в течение
2–3 мес.

•••••  ФолликулярнаяФолликулярнаяФолликулярнаяФолликулярнаяФолликулярная кистакистакистакистакиста иииии кистакистакистакистакиста жёлтогожёлтогожёлтогожёлтогожёлтого телателателателатела
(МКБ: N83.0 Фолликулярная киста яичника)
наблюдаются до наступления менопаузы. Раз�
меры кист от 3 до 8 см (кистозное образование
диаметром 2,5 см может являться кистозно�
атрезирующимся фолликулом), одиночные
или множественные, одно� или двухсторонние.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Фолликулярная киста выстлана сло�
ем клеток гранулёзы, клетки гранулёзы и theca
interna могут быть лютеинизированы. Стенка кис�
ты жёлтого тела фестончатого вида, состоит из круп�
ных гранулёзо� и мелких текалютеиновых клеток.

Кистозное жёлтое тело беременности характеризу�
ется наличием в гранулёзолютеиновых клетках ги�
алиновых телец и очагов обызвествления. Инво�
люция фолликулярной кисты завершается

образованием фиброзного тела, кисты жёлтого тела
— белого тела, иногда кистозного.

•••••  ТТТТТекалютеиновыеекалютеиновыеекалютеиновыеекалютеиновыеекалютеиновые кистыкистыкистыкистыкисты (МКБ: N83.2 Другие и
неуточнённые кисты яичника) характеризуют�
ся наличием множества кистозных лютеини�
зированных фолликулов. Наблюдаются при по�
вышенном сывороточном уровне
хорионического гонадотропина (при трофо�
бластической болезни, водянке плода, много�
плодной беременности). Симптомы обычно
отсутствуют, лишь при кровоизлияниях появ�
ляются боли.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически (в связи с множеством тонкостен�
ных кист) размеры обоих яичников увеличены (до
25 см в диаметре).

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия: отёк стенки кист с лютеинизирован�
ной theca interna (иногда и гранулёзой), отёк при�
лежащей стромы.

Инволюция кист наблюдается в послеродовом пери�
оде или после эвакуации пузырного заноса и тера�
пии хориокарциномы в течение от 2–12 нед до 6
мес и более. При осложнении показано оператив�
ное лечение — удаление области инфаркта, участ�
ка геморрагии.

СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром гиперстимуляциигиперстимуляциигиперстимуляциигиперстимуляциигиперстимуляции яичниковяичниковяичниковяичниковяичников является ят�
рогенной формой текалютеиновых кист. Наблюда�
ется у части женщин в процессе стимуляции овуля�
ции.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия: множество текалютеиновых кист,
жёлтое тело одно или более.

Регресс кист отмечается в течение 6 нед. Оператив�
ное лечение показано только при перекруте кист
или их разрывах.

ÍÅÎÏÓÕÎËÅÂÛÅ ÏÎÐÀÆÅÍÈß ßÈ×ÍÈÊÀ

СССССИНДРОИНДРОИНДРОИНДРОИНДРОМММММ ПОЛИКИСТПОЛИКИСТПОЛИКИСТПОЛИКИСТПОЛИКИСТОЗНЫХОЗНЫХОЗНЫХОЗНЫХОЗНЫХ ЯИЯИЯИЯИЯИЧЧЧЧЧНИКОВНИКОВНИКОВНИКОВНИКОВ

Синдром поликистозных яичников (МКБ: E28.2
Синдром поликистоза яичников) характеризу�
ется нарушением секреции гонадотропинов, ги�
перандрогенией, хронической ановуляцией,
склерокистозными яичниками.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Инициирующий фактор
неизвестен. Основой является повышение сы�
вороточной концентрации ЛГ и соотношения
между ЛГ и ФСГ. ЛГ оказывает стимулирую�
щее воздействие на клетки theca interna фол�
ликулов, что вызывает усиление секреции ан�
дростендиона, который в жировой ткани
трансформируется в эстрон и в меньшей сте�
пени в тестостерон. Продукция эстрогенов в
яичниках снижена в связи с недостаточной ак�
тивностью ароматазы в клетках гранулёзы фол�
ликулов. Нарушение синтеза эстрогенов, по�
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вышение уровня андрогенов в фолликулярной
жидкости и соотношения между ЛГ и ФСГ при�
водят к блокированию роста фолликулов на
стадии антральных, ановуляции и развитию
склерокистозных яичников. Важное значение
в возникновении синдрома имеют ожирение,
повышение секреции андрогенов надпочечни�
ками, гиперинсулинемия, гиперпролактине�
мия (аденома гипофиза).

ЧастотаЧастотаЧастотаЧастотаЧастота. Патология наблюдается у 3–7% жен�
щин (преимущественно 30�летних) с ановуля�
цией, дисфункциональными маточными кро�
вотечениями, гиперпластическими
процессами в эндометрии, бесплодием, двусто�
ронним увеличением яичников, акне и гирсу�
тизмом. Гиперпролактинемия имеется у 25%
больных, галакторея — у 11%. У некоторых жен�
щин не исключается генетическая предраспо�
ложенность.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически яичники увеличены не менее
чем в 2 раза, поверхность их гладкая, перла�
мутровая, видны мелкие кистозные образова�
ния.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Белочная оболочка утолщена, с
кровеносными сосудами с утолщённой стен�
кой, под белочной оболочкой располагаются
многочисленные кистозно�атрезирующиеся
фолликулы диаметром менее 1 см, признаки
овуляции отсутствуют. Наличие жёлтого или
белого тела связывают с проводимой терапией
(стимуляция овуляции). Поверхностный отдел
коркового слоя с фиброзными изменениями.
В кистозно�атрезирующихся фолликулах клет�
ки гранулёзы местами с десквамацией, клетки
theca interna с гиперплазией и/или лютеини�
зацией. Строма коркового и мозгового слоёв
увеличена в 2 раза и более.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный, при адекватной терапии
возможно восстановление менструальной и ге�
неративной функций.

СССССТРОМАЛЬНАЯТРОМАЛЬНАЯТРОМАЛЬНАЯТРОМАЛЬНАЯТРОМАЛЬНАЯ ГИПЕРПЛАЗИЯГИПЕРПЛАЗИЯГИПЕРПЛАЗИЯГИПЕРПЛАЗИЯГИПЕРПЛАЗИЯ

Стромальная гиперплазия (МКБ: N83.8 Другие
невоспалительные болезни яичника, маточной
трубы и широкой связки матки) — очаговая или
диффузная пролиферация клеток стромы яич�
ников, наиболее часто у женщин в пери� и пост�
менопаузе, особенно страдающих ожирением,
гипертензией и нарушением толерантности к
глюкозе. Микроскопия:Микроскопия:Микроскопия:Микроскопия:Микроскопия: пролиферация клеток
стромы с образованием очагов различной вели�
чины в корковом слое, при диффузном пораже�
нии вовлекается и мозговой слой.

ГГГГГИПЕРТЕКОЗИПЕРТЕКОЗИПЕРТЕКОЗИПЕРТЕКОЗИПЕРТЕКОЗ

Гипертекоз — очаговая лютеинизация клеток
стромы на некотором расстоянии от фоллику�
лов, нередко сочетается со стромальной гиперп�
лазией. Наиболее часто наблюдается в яични�
ках женщин пожилого возраста, притом без
клинической картины. У молодых женщин име�
ются признаки вирилизации, нарушения жиро�
вого обмена, гипертензия, гиперинсулинемия.
У части женщин отмечается эстрогенная, а не ан�
дрогенная активность, в частности гиперплазия
и высокодифференцированная аденокарцинома
эндометрия.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически яичники обычной величины
или несколько увеличены.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Среди клеток стромы имеется
скопление полигональной формы клеток с
эозинофильной, вакуолизированной цито�
плазмой, содержащей вариабельное количе�
ство липидов, ядра округлые с ядрышком.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный, с прогрессированием
вирилизации необходима овариэктомия.

МММММАССИВНЫЙАССИВНЫЙАССИВНЫЙАССИВНЫЙАССИВНЫЙ ОТОТОТОТОТЕЕЕЕЕККККК ЯИЯИЯИЯИЯИЧЧЧЧЧНИКАНИКАНИКАНИКАНИКА

Массивный отёк яичника — опухолеподобное
увеличение яичника в связи с отёком стромы —
свойственен детскому возрасту и молодым жен�
щинам. Патогенез связан с перемежающимся
перекрутом яичника, частичным или полным
сдавлением вен и нарушением лимфатического
дренажа. Не исключается, что развитию отёка
предшествует фиброматоз яичника.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия: диффузный стромальный отёк,
особенно в поверхностном отделе коркового
слоя, клетки стромы веретенообразной формы.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный, терапия должна быть
направлена на сохранение яичника.

ЛЛЛЛЛЮТЕОМАЮТЕОМАЮТЕОМАЮТЕОМАЮТЕОМА БЕРЕМЕННОСТИБЕРЕМЕННОСТИБЕРЕМЕННОСТИБЕРЕМЕННОСТИБЕРЕМЕННОСТИ

Лютеома беременности — неопухолевое пораже�
ние, сопровождающееся пролиферацией люте�
инизированных клеток стромы, что вызывает
увеличение яичника. В основном отмечается у
многорожавших женщин в возрасте 30–40 лет.
Патогенез остаётся недостаточно ясным. Обыч�
но протекает бессимптомно и диагностируется
случайно при кесаревом сечении.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически яичники увеличены, с очага�
ми кровоизлияний, жёлтым телом беременно�
сти.
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МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Очаговые скопления лютеинизи�
рованных клеток, имеющих средние размеры
между гранулёзо� и текалютеиновыми клетка�
ми соседних фолликулов, с минимальным ати�
пизмом ядер и гиперхроматозом. Митозы со�
ставляют 0–7 в 10 полях зрения при большом
увеличении. Строма между клетками в мини�
мальном количестве.

Регресс поражения начинается после родораз�
решения и продолжается в течение несколь�
ких недель.

ЭЭЭЭЭНДОМЕТРИОЗНДОМЕТРИОЗНДОМЕТРИОЗНДОМЕТРИОЗНДОМЕТРИОЗ

Развитие эндометриоидных поражений (МКБ:
N80.1 Эндометриоз яичников) связывают с це�
ломической метаплазией (метапластическая
концепция) и с имплантацией на яичниках от�
торгшихся во время менструации эндометриаль�
ных клеток, которые через маточные трубы
транспортируются в брюшную полость (имплан�
тационная концепция). Основными клиничес�
кими симптомами являются боли, дисменорея,
диспареуния, бесплодие. Наблюдается в основ�
ном у женщин детородного возраста.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически эндометриоз представлен
мелкими пятнами красного или белого цвета
на поверхности яичников, мелкоочаговых кро�
воизлияний и кистозных образований диамет�
ром 0,6–10 см и более с геморрагическим со�
держимым и плотными спайками на наружной
поверхности.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Очаги эндометриоза — железис�
тые структуры с эпителием эндометриоидного
типа, окружённые цитогенной тканью с кро�
воизлияниями и рассеянной инфильтрацией
лимфоцитами. Эндометриоидные кисты выс�
тланы цилиндрическим или кубическим эпи�
телием, нередко эпителиальная выстилка от�
сутствует.  В подэпителиальной
соединительной ткани с выраженным микро�
сосудистым руслом наблюдаются рассеянная
инфильтрация лимфоцитами и гистиоцитами,
свежие и старые кровоизлияния, очаговые
скопления гемосидерофагов и ксантомных кле�
ток, фиброзные изменения, участки отёка. Ре�
активные изменения в эндометриоидных кис�
тах местами могут сопровождаться появлением
полиморфизма клеток выстилающего эпите�
лия. Крупные размеры кисты с наличием на
внутренней поверхности солидных участков
или полиповидных образований должны на�

стораживать в отношении возможности злока�
чественного перерождения.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный, у части женщин отме�
чается рецидив заболевания, у других — вос�
становление генеративной функции.

Îïóõîëè ÿè÷íèêà
МКБМКБМКБМКБМКБ: C56 Злокачественное новообразование яични�
ка, D27 Доброкачественное новообразование яични�
ка.

ПервичныеПервичныеПервичныеПервичныеПервичные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли. Большинство первичных опухо�
лей развивается из покрывающего яичник целомичес�
кого эпителия, овариальной стромы и половых тяжей,
а также из зародышевых клеток.

ВторичныеВторичныеВторичныеВторичныеВторичные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли составляют около 10% овариаль�
ных карцином. Наиболее часто в яичниках выявляют�
ся метастазы злокачественных новообразований ЖКТ,
матки и маточных труб, МЖ. Опухоль Крукенберга —
метастатическое поражение, при котором среди кле�
точной стромы яичника изолированно и в виде мелких
скоплений располагаются перстневидные клетки, со�
держащие муцин. При опухоли Крукенберга первич�
ная опухоль может локализоваться в желудке, кишеч�
нике, жёлчном пузыре.

ÎÏÓÕÎËÈ ÏÎÂÅÐÕÍÎÑÒÍÎÃÎ ÝÏÈÒÅËÈß È
ÑÒÐÎÌÛ ßÈ×ÍÈÊÀ

Опухоли поверхностного эпителия и стромы
яичника составляют почти 60% опухолей яич�
ников и 90% — злокачественных новообразова�
ний. У 80% женщин раковые поражения яични�
ков наблюдаются в постменопаузе. За
исключением недифференцированной карцино�
мы, подразделяются на доброкачественные, ати�
пически пролиферирующие (пограничной зло�
качественности, низкого злокачественного
потенциала) и злокачественные. Пролифериру�
ющие (пограничные) опухоли отличаются тен�
денцией находиться в пределах яичника на про�
тяжении относительно длительного периода
времени и благоприятным прогнозом [6, 7].

Основные диагностические критерии атипичес�
ки пролиферирующих опухолей:

•  пролиферация эпителия с образованием папилл и мно�
горядного эпителия;

•  атипия ядер и повышенная митотическая активность;

•  отсутствие стромальной инвазии (признаков ткане�
вой деструкции).

У 20% женщин с пролиферирующими (погра�
ничными) опухолями яичников находят имп�
лантаты на поверхности брюшины.
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СССССЕРОЗНЫЕЕРОЗНЫЕЕРОЗНЫЕЕРОЗНЫЕЕРОЗНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Серозные опухоли составляют 20% доброкаче�
ственных и 40% злокачественных первичных опу�
холей яичников, поражение нередко двухсторон�
нее. Среди серозных опухолей 50% составляют
доброкачественные, 15% — пролиферирующие и
35% — инвазивные карциномы.

СерознаяСерознаяСерознаяСерознаяСерозная цистаденомацистаденомацистаденомацистаденомацистаденома — одно� или многокамерное
кистозное образование с гладкими внутренними
стенками или с мелкими или более крупными па�
пиллярными образованиями (серозная папилляр�
ная цистаденома). Аденофиброма — солидная фиб�
розная опухоль с мелкими кистозными
образованиями. В цистаденофиброме кистозный
компонент занимает большую часть опухоли. По�
верхностная серозная папиллома располагается на
поверхности яичника, для неё характерно отсутствие
кистозного компонента.

СерознаяСерознаяСерознаяСерознаяСерозная пролиферирующаяпролиферирующаяпролиферирующаяпролиферирующаяпролиферирующая (пограничнаяпограничнаяпограничнаяпограничнаяпограничная) опу�опу�опу�опу�опу�
хольхольхольхольхоль часто наблюдается в обоих яичниках. Кистоз�
ное образование с обширными папиллярными
структурами, наличием опухолевой ткани на наруж�
ной поверхности яичника (около 40% опухолей).

СерознаяСерознаяСерознаяСерознаяСерозная цистаденокарциномацистаденокарциномацистаденокарциномацистаденокарциномацистаденокарцинома состоит из кистоз�
ного, папиллярного и солидного компонентов. Опу�
холь прорастает капсулу и распространяется по на�
ружной поверхности яичника. Серозная
поверхностная папиллярная карцинома лишена ки�
стозного компонента. Для серозных карцином свой�
ственны очаги некроза и кровоизлияния.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Эпителиальная выстилка сероз�
ной цистаденомы имеет сходство с поверхнос�
тным эпителием яичника, местами можно на�
блюдать эпителий эндосальпингеального типа.
В цистаденомах со значительным содержани�
ем секреторной жидкости эпителий становит�
ся уплощённым. В серозных опухолях нередко
отмечается наличие псаммомных телец. Па�
пиллярные структуры покрыты тем же эпите�
лием, что и стенка кистозного образования.

Пролиферирующие (пограничные) серозные опухоли
отличаются выраженными папиллярными структура�
ми, появлением многорядного эпителия с мелкими и
более крупными скоплениями клеток, «отделившихся»
от эпителия, тенденцией к образованию вторичных ки�
стозных полостей. Клетки с повышенным ядерно�ци�
топлазматическим соотношением, митозами. Микро�
скопическая стромальная инвазия выявляется редко: в
этом участке (обычно менее 3 мм) среди фиброзной
стромы отмечается скопление клеток с эозинофильной
цитоплазмой и везикулярными ядрами, содержащими
ядрышки. На клиническое течение опухолевого про�
цесса микроскопическая стромальная инвазия не вли�
яет.

При пролиферирующих опухолях нередко имеются не�
инвазивные и инвазивные имплантаты на брюшине. Не�
инвазивные имплантаты располагаются поверхностно,
представляют собой папиллярные структуры с атипией
ядер, подобной первичной опухоли, чётко отграниче�

ны от подлежащей ткани. Инвазивные имплантаты ха�
рактеризуются выраженной атипией ядер и инфильт�
ративным ростом в подлежащую ткань. Возможно од�
новременно наличие неинвазивных и инвазивных
имплантатов.

В высокодифференцированной серозной карциноме
преобладают папиллярные и железистые структуры,
ядра клеток округлой или овальной формы, митозы со�
ставляют 0–2 в поле зрения при большом увеличении.
По мере снижения дифференцировки опухоль стано�
вится солидной, усиливается инфильтративный рост в
строму, увеличивается число клеток с атипией ядер, по�
вышается митотическая активность. Псаммомные тельца
содержатся в 90% серозных цистаденокарцином.

МММММУЦИНОЗНЫЕУЦИНОЗНЫЕУЦИНОЗНЫЕУЦИНОЗНЫЕУЦИНОЗНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Муцинозные опухоли составляют около 10% пер�
вичных эпителиальных опухолей яичников.

•••••  МуцинознаяМуцинознаяМуцинознаяМуцинознаяМуцинозная цистаденомацистаденомацистаденомацистаденомацистаденома — кистозная много�
камерная опухоль. Наружная поверхность глад�
кая, серовато�белая, с множеством кровеносных
сосудов. Кистозные полости имеют тонкую
стенку и содержат вязкую прозрачную слизь.
Муцинозная цистаденофиброма — солидное
образование с кистозными структурами, содер�
жащими слизь. Доброкачественные муциноз�
ные опухоли обычно односторонние. Проли�
ферирующие муцинозные опухоли в среднем
имеют диаметр 15 см, возможны солидные уча�
стки, в отдельных камерах могут быть папил�
лярные структуры.

•••••  МуцинознаяМуцинознаяМуцинознаяМуцинознаяМуцинозная цистаденокарциномацистаденокарциномацистаденокарциномацистаденокарциномацистаденокарцинома обычно с
плотными, солидными участками, очаговыми
кровоизлияниями и некрозом, с распростране�
нием за пределы капсулы (около 10%).

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Камеры опухоли выстланы однослой�
ным высоким цилиндрическим эпителием эндоцер�
викального типа. Для определения муцина, содер�
жащегося в клетках, используют ШИК�реакцию,
окраску альциановым синим и муцикармином. С
повышением давления внутри камер скопившейся
слизью выстилающий эпителий становится упло�
щённым. Строма опухоли рыхлая, с отёком. В опу�
холях пограничной злокачественности пролифери�
рующий муцинозный эпителий нередко кишечного
типа, выстилает вторичные кистозные образования
и покрывает папиллярные структуры с рыхлой со�
единительнотканной стромой. Эпителиальные клет�
ки иммунореактивны в отношении карциноэмбри�
онального Аг, иногда отмечаются митозы.
Имплантаты на брюшине имеются почти при каж�
дой третьей опухоли, однако прогноз благоприят�
ный.

Муцинозная аденокарцинома состоит из кистозных
и железистых структур, выстланных атипическим
многорядным (4 ряда и более) эпителием. Опухоле�
вые клетки отличаются полиморфизмом, крупны�
ми гиперхромными ядрами с ядрышками, часто
имеются митозы. Содержание муцина в цитоплазме
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клеток низкое. Основной критерий инвазивного
роста — наличие эпителиальных клеток в виде скоп�
лений и тяжей неправильной формы. Псевдорешёт�
чатые структуры или участки с тесным расположе�
нием желёз («спинка к спинке») также свойственны
инвазивному росту.

•••••  ПсевдомиксомаПсевдомиксомаПсевдомиксомаПсевдомиксомаПсевдомиксома брюшиныбрюшиныбрюшиныбрюшиныбрюшины — осложнение му�
цинозной опухоли. Для поражения характерно
накопление муцина и немногочисленных опу�
холевых клеток в брюшной полости. При пер�
форации муцинозной опухоли и скоплении
муцина на поверхности яичника поражение
называют псевдомиксомой яичника. Псевдо�
миксома брюшины развивается преимуще�
ственно вследствие медленного истечения му�
цина из пролиферирующей (пограничной)
муцинозной опухоли, аденокарциномы, муко�
целе аппендикса или высокодифференциро�
ванной карциномы кишечника. Прогноз не�
благоприятный.

ЭЭЭЭЭНДОМЕТРИОИДНЫЕНДОМЕТРИОИДНЫЕНДОМЕТРИОИДНЫЕНДОМЕТРИОИДНЫЕНДОМЕТРИОИДНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Эндометриоидные опухоли составляют 6–8%
эпителиальных опухолей. Большинство эндо�
метриоидных опухолей является инвазивными
аденокарциномами. Хотя некоторые эндометри�
оидные опухоли развиваются из эндометриоза, в
основном они возникают de novо из поверхност�
ного эпителия яичника. При эндометриоидных
опухолях яичников нередко одновременно отме�
чается подобное же поражение эндометрия.

•••••  ЭндометриоидныеЭндометриоидныеЭндометриоидныеЭндометриоидныеЭндометриоидные доброкачественныедоброкачественныедоброкачественныедоброкачественныедоброкачественные опухо�опухо�опухо�опухо�опухо�
лилилилили (цист� и аденофиброма) и опухоли погра�
ничной злокачественности имеют выраженный
фиброзный компонент, среди элементов кото�
рого располагаются кистозные структуры вари�
абельной величины.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. В цист� и аденофибромах среди фиб�
розной ткани имеются железы, выстланные эпите�
лием эндометриального типа, митозы отсутствуют.
Эпителиальный и стромальный компоненты про�
лиферирующих эндометриоидных опухолей имеют
сходство с таковыми в полипах или в гиперплазиро�
ванном эндометрии, нередко — с атипической ги�
перплазией, нередко местами имеется очаговая плос�
коклеточная метаплазия, можно наблюдать
папиллярные структуры, рост которых направлен в
просвет желёз и кистозных образований. Эпителий
эндометриоидных опухолей пограничной злокаче�
ственности с атипией ядер, митозами.

•••••  ЭндометриоиднаяЭндометриоиднаяЭндометриоиднаяЭндометриоиднаяЭндометриоидная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома представляет со�
бой кистозное, кистозно�солидное или солид�
ное образование, у каждой третьей больной по�
ражены оба яичника.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Эндометриоидная карцинома морфо�
логически имеет сходство с высоко�, умеренно� и

низкодифференцированной аденокарциномой эн�
дометрия, при наличии плоскоклеточного компо�
нента — с аденокарциномой с плоскоклеточной
дифференцировкой (аденоакантома, железисто�
плоскоклеточная карцинома).

СССССВЕТВЕТВЕТВЕТВЕТЛЛЛЛЛОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Почти все светлоклеточные опухоли являются
инвазивными злокачественными новообразова�
ниями; они, как правило односторонние. Доб�
рокачественная светлоклеточная опухоль и опу�
холь пограничной злокачественности
представляют собой аденофибромы.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Светлоклеточная аденофиброма
состоит из мелких кист и тубулярных структур,
выстланных светлыми клетками и клетками
типа «сапожного гвоздя с большой шляпкой» и
расположенных среди фиброзной стромы. В
опухолях пограничной злокачественности эпи�
телий с пролиферацией, умеренным атипиз�
мом ядер клеток и незначительным числом
митозов, признаки инвазии отсутствуют. В
структурном отношении светлоклеточная кар�
цинома яичника идентична таковой в эндомет�
рии, шейке матки и во влагалище.

ОООООПУХОЛЬПУХОЛЬПУХОЛЬПУХОЛЬПУХОЛЬ БББББРЕННЕРРЕННЕРРЕННЕРРЕННЕРРЕННЕРААААА ИИИИИ ПЕРЕХОДНПЕРЕХОДНПЕРЕХОДНПЕРЕХОДНПЕРЕХОДНОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ

КАРЦИНОМАКАРЦИНОМАКАРЦИНОМАКАРЦИНОМАКАРЦИНОМА

Опухоль Бреннера нередко диагностируется у
больных, подвергнутых лечению по поводу дру�
гих гинекологических заболеваний. Доброкаче�
ственная опухоль Бреннера макроскопически
напоминает фиброму. Кистозный вариант встре�
чается редко. Опухоль Бреннера может распола�
гаться в стенке муцинозной цистаденомы или
сочетаться с доброкачественной кистозной тера�
томой.

•••••  ПролиферирующаяПролиферирующаяПролиферирующаяПролиферирующаяПролиферирующая опухольопухольопухольопухольопухоль БреннераБреннераБреннераБреннераБреннера. Боль�
шинство этих опухолей частично или в основ�
ном кистозные, с полиповидными или папил�
лярными структурами в стенке кистозных
образований.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль Бреннера характеризуется
очаговыми скоплениями крупных полигональной
формы эпителиальных клеток, имеющих сходство с
уротелиальными клетками и с клетками плоского
эпителия. В отдельных скоплениях, имеющих по�
лость, над уротелиальными клетками располагает�
ся муцинозный эпителий. Пролиферирующая опу�
холь Бреннера в структурном отношении
напоминает высокодифференцированную папил�
лярную переходноклеточную карциному мочевого
пузыря; несмотря на пролиферацию эпителия, при�
знаки инвазии отсутствуют. В большинстве проли�
ферирующих опухолей Бреннера имеются участки
и доброкачественной опухоли.
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•••••  ЗлокачественнаяЗлокачественнаяЗлокачественнаяЗлокачественнаяЗлокачественная опухольопухольопухольопухольопухоль БреннераБреннераБреннераБреннераБреннера имеет сход�
ство с низкодифференцированной переходнок�
леточной карциномой мочевого пузыря, харак�
теризуется инфильтративным ростом и обычно
развивается на фоне доброкачественной или
пролиферирующей опухоли.

•••••  ПереходноклеточнаяПереходноклеточнаяПереходноклеточнаяПереходноклеточнаяПереходноклеточная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома яичникаяичникаяичникаяичникаяичника от�
личается от злокачественной опухоли Бренне�
ра отсутствием участков с морфологической
картиной доброкачественной или пролифери�
рующей опухоли Бреннера. Имеет более агрес�
сивное клиническое течение, чем злокаче�
ственная опухоль Бреннера.

НННННЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯ КАРЦИНОМАКАРЦИНОМАКАРЦИНОМАКАРЦИНОМАКАРЦИНОМА

Недифференцированная карцинома наблю�
дается в основном у молодых женщин, у некото�
рых отмечается гиперкальциемия. Пре�
имущественно крупная, солидная опухоль с
выраженной атипией клеток, множеством пато�
логических митозов. Определить гистологичес�
кий тип опухоли не представляется возможным.
Выделяют крупно� и мелкоклеточную недиффе�
ренцированные карциномы. Недифференциро�
ванной карциноме свойственны быстрый рост и
распространение опухоли за пределы яичника.
Среди эпителиальных карцином яичника имеет
наиболее неблагоприятный прогноз.

СССССМЕШАННЫЕМЕШАННЫЕМЕШАННЫЕМЕШАННЫЕМЕШАННЫЕ ЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕЭПИТЕЛИАЛЬНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Смешанные эпителиальные опухоли — сочета�
ние двух и более новообразований поверхност�
ного эпителия яичника.

АААААДЕНОСАРКОМАДЕНОСАРКОМАДЕНОСАРКОМАДЕНОСАРКОМАДЕНОСАРКОМА,,,,, КАРЦИНОСАРКОМАКАРЦИНОСАРКОМАКАРЦИНОСАРКОМАКАРЦИНОСАРКОМАКАРЦИНОСАРКОМА ИИИИИ
ЭНДОМЕТРИОИДНАЯЭНДОМЕТРИОИДНАЯЭНДОМЕТРИОИДНАЯЭНДОМЕТРИОИДНАЯЭНДОМЕТРИОИДНАЯ СТРОМАЛЬНАЯСТРОМАЛЬНАЯСТРОМАЛЬНАЯСТРОМАЛЬНАЯСТРОМАЛЬНАЯ САРКОМАСАРКОМАСАРКОМАСАРКОМАСАРКОМА

•••••  АденосаркомаАденосаркомаАденосаркомаАденосаркомаАденосаркома яичникаяичникаяичникаяичникаяичника состоит из доброкаче�
ственного эпителиального компонента и зло�
качественного стромального компонента типа
фибросаркомы или эндометриоидной стро�
мальной саркомы.

•••••  КарциносаркомаКарциносаркомаКарциносаркомаКарциносаркомаКарциносаркома и эндометриоидная стромаль�
ная саркома возникают из очагов эндометрио�
за в связи с метаплазией, потому их рассмат�
ривают как опухоли, являющиеся
производными поверхностного эпителия яич�
ника. Карциносаркомы обычно кистозно�со�
лидные или солидные, с кровоизлияниями и
некрозом. Эпителиальный компонент пред�
ставлен преимущественно серозной, эндомет�
риоидной и недифференцированной карцино�
мой, мезенхимальный — фибросаркомой,
эндометриоидной стромальной саркомой,

лейо� и рабдомиосаркомой, хондросаркомой.
Для идентификации составных компонентов
карциносаркомы следует использовать имму�
ногистохимические реакции. Прогноз небла�
гоприятный.

•••••  ЭндометриоиднаяЭндометриоиднаяЭндометриоиднаяЭндометриоиднаяЭндометриоидная стромальнаястромальнаястромальнаястромальнаястромальная саркомасаркомасаркомасаркомасаркома. По�
ражение обоих яичников наблюдается у 50%
больных, распространение за пределы яични�
ков — у 80%. Одновременно нередко имеются
эндометриоз тазовых органов, эндометриаль�
ная стромальная саркома матки.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Эндометриоидная стромальная сар�
кома низкой степени злокачественности состоит
из клеток, сходных с таковыми стромы эндометрия
стадии пролиферации с минимальной атипией, ред�
кими митозами, инфильтративным ростом в строму
и сосуды яичников. Атипия клеток и митотическая
активность более выражены в эндометриоидной
стромальной саркоме высокой степени злокаче�
ственности.

Саркомы низкой степени злокачественности
имеют более благоприятный прогноз по сравне�
нию с саркомами высокой степени, которым
свойственно агрессивное клиническое течение.

ÎÏÓÕÎËÈ ÏÎËÎÂÎÃÎ ÒßÆÀ È ÑÒÐÎÌÛ
ßÈ×ÍÈÊÀ

Опухоли полового тяжа и стромы яичника со�
ставляют около 8% доброкачественных и злока�
чественных опухолей яичников.

ГГГГГРРРРРАНУЛАНУЛАНУЛАНУЛАНУЛЕЕЕЕЕЗОСТРОЗОСТРОЗОСТРОЗОСТРОЗОСТРОМАЛЬНМАЛЬНМАЛЬНМАЛЬНМАЛЬНОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

Гранулёзоклеточная опухоль — одна из наибо�
лее злокачественных опухолей полового тяжа и
стромы яичника. Является наиболее типичной
функционально активной (продуцирующей эст�
роген) опухолью.

•••••  ГГГГГранулёзоклеточнаяранулёзоклеточнаяранулёзоклеточнаяранулёзоклеточнаяранулёзоклеточная опухольопухольопухольопухольопухоль взрослоговзрослоговзрослоговзрослоговзрослого типатипатипатипатипа
(рис. 17�6 на вклейке). Клиническая сим�
птоматика связана с нарушениями менструаль�
ного цикла у женщин детородного возраста и в
пременопаузе. Для них и в постменопаузе ха�
рактерны метроррагии. Гиперплазия эндомет�
рия наблюдается у 25–50% больных, развитие
высокодифференцированной карциномы — у
5%. Опухоли кистозно�солидные или кистоз�
ные с участками некроза и кровоизлияний; со�
держимое кистозных образований — светлая
жидкость или с примесью крови.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Клетки опухоли имеют сходство с
клетками гранулёзы фолликулов, нередко с бороз�
дкой (клетки типа «кофейного зерна») и ядрыш�
ком. Различают опухоли с микро� и макрофолли�

1
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кулярным, трабекулярным, инсулярным и солид�
ным (диффузным) строением. Для опухоли микро�
фолликулярного строения характерны тельца
Каля–Экснера — клетки гранулёзы кубической или
цилиндрической формы, располагающиеся вокруг
мелких пространств, содержащих эозинофильный
материал и клеточный детрит. Большинство опу�
холей имеет смешанное строение. Строение опу�
холи и содержание стромы фибротекоматозного
типа не влияют на прогноз.

ЛечениеЛечениеЛечениеЛечениеЛечение состоит в удалении матки с придатками. У
молодых женщин, желающих сохранить генератив�
ную функцию, возможно одностороннее удаление
придатков матки при условии поражения одного
яичника и отсутствии экстраовариального распро�
странения опухоли.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз. Гранулёзоклеточные опухоли относят к но�
вообразованиям пограничной злокачественности.
Рецидив наблюдается у 25% больных. Метастазы
нередко определяются через 5 лет и более после
лечения, рецидивы возникают через 20 лет и бо�
лее. Неблагоприятными прогностическими призна�
ками являются большие размеры опухоли (более
15 см), двухстороннее поражение, разрыв опухоли
и её распространение за пределы яичника.

•••••  ГГГГГранулёзоклеточнаяранулёзоклеточнаяранулёзоклеточнаяранулёзоклеточнаяранулёзоклеточная опухольопухольопухольопухольопухоль ювенильногоювенильногоювенильногоювенильногоювенильного
типатипатипатипатипа составляет менее 5% опухолей. У девочек
сопровождается появлением признаков преж�
девременного полового созревания. Опухоль
преимущественно ограничена яичником. Раз�
меры опухоли вариабельные, у большинства со�
лидного строения с кистозными полостями и
кровоизлияниями.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Клетки опухоли крупные, с округлы�
ми гиперхромными ядрами. Клетки с ядрами типа
«кофейного зерна» отсутствуют. В большинстве опу�
холей наблюдается лютеинизация клеток, харак�
терны также полиморфизм клеток и относительно
высокая митотическая активность (в среднем 6 ми�
тозов в 10 полях зрения при большом увеличении).

При отсутствии распространения опухоли за преде�
лы яичника рекомендуется односторонняя саль�
пингоофорэктомия. Прогноз у большинства боль�
ных благоприятный.

ОООООПУХОЛИПУХОЛИПУХОЛИПУХОЛИПУХОЛИ ГРУППЫГРУППЫГРУППЫГРУППЫГРУППЫ ТЕКОМАТЕКОМАТЕКОМАТЕКОМАТЕКОМА–––––ФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМА

•••••  ТТТТТекомаекомаекомаекомаекома встречается в основном в период пери�
и постменопаузы. У части больных, особенно
с текомой лютеинизированного типа, которая
нередка у женщин моложе 30 лет, наблюдают�
ся признаки вирилизации. У 15% женщин те�
кома сопровождается развитием гиперплазии
слизистой оболочки тела матки, у 25% — аде�
нокарциномой эндометрия. Текома имеет со�
лидное строение; на разрезе серые, белёсые
или жёлтые.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Текома состоит из анастомозирую�
щих пучков клеток овоидной или веретенообраз�
ной формы, имеющих сходство с интерстициаль�

ными клетками неизменённого яичника. Между
пучками находится гиалинизированная соедини�
тельная ткань. Цитоплазма клеток содержит липи�
ды. Для опухоли характерна выраженная сеть ре�
тикулярных волокон, которые окружают каждую
клетку. Строма между скоплениями клеток богата
капиллярами. В опухолевой ткани обычно содер�
жится и разное количество фибробластических эле�
ментов, в зависимости от их содержания различа�
ют текоматозный и фиброматозный варианты
опухоли. В лютеинизированной текоме содержат�
ся скопления или пучки лютеинизированных стро�
мальных клеток, этот вариант опухоли может обла�
дать как эстрогенной (50%), так и андрогенной
активностью (10%) или быть функционально не�
активным (40%).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз. Текома — доброкачественная опухоль. Риск
рецидива после удаления опухоли связан с боль�
шими размерами последней, значительным содер�
жанием клеток и числом митозов (4 и более в 10
полях зрения при большом увеличении). Большин�
ство опухолей типа «злокачественная текома» фак�
тически представляют собой фибросаркомы, диф�
фузный вариант гранулёзоклеточной опухоли и
другие злокачественные мезенхимальные опухоли.

•••••  ФибромаФибромаФибромаФибромаФиброма чаще наблюдается у женщин 40–60
лет, клинические симптомы нередко отсутству�
ют, при крупных опухолях возможно увеличе�
ние живота, у 30% больных наблюдается асцит,
реже — синдром Мейгса (асцит в сочетании с
гидротораксом). Опухоль обычно небольшая,
плотная, белёсая, иногда с очагами отёка и ки�
стозной дегенерации, состоит из пучков вере�
тенообразных клеток, идущих в различном на�
правлении, с вариабельным содержанием
коллагеновой ткани, которая иногда преобла�
дает.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Клеточная фиброма отличается зна�
чительным количеством клеток со слабой или бо�
лее выраженной атипией ядер и наличием митозов
(не более 3 в 10 полях зрения при большом увели�
чении). Опухоль с выраженной атипией ядер, в ко�
торой наблюдаются 4 и более митозов в 10 полях
зрения, представляет собой фибросаркому.

ЛечениеЛечениеЛечениеЛечениеЛечение фибромы яичника состоит в её удалении.
Клеточная фиброма при неадекватном её удалении
способна к местному росту. Для фибросаркомы ха�
рактерен неблагоприятный прогноз.

•••••  СклерозирующаяСклерозирующаяСклерозирующаяСклерозирующаяСклерозирующая стромальнаястромальнаястромальнаястромальнаястромальная опухольопухольопухольопухольопухоль — доб�
рокачественное новообразование, наблюдает�
ся в основном у женщин 20–30 лет. Размеры
опухоли в среднем 8–10 см, поражается один
яичник, опухоль плотная, на разрезе белёсая
или жёлтая.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль имеет псевдодольчатое стро�
ение, скопления клеток разделены прослойками со�
единительной ткани, клетки разнообразные, от ве�
ретенообразных фибробластоподобных до
полигональных клеток с эозинофильной или ваку�
олизированной цитоплазмой, некоторые имеют вид
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перстневидных клеток. Вакуолизированные клетки
содержат липиды и лишены муцина, что позволяет
отличить склерозирующую стромальную опухоль от
метастатического рака. Для опухоли характерна так�
же тенденция к склерозу в сочетании с выраженной
васкуляризацией. Прогноз благоприятный, лечение
состоит в удалении опухоли.

СССССЕРТЕРТЕРТЕРТЕРТОЛИОЛИОЛИОЛИОЛИ     СТРОСТРОСТРОСТРОСТРОМАЛЬНМАЛЬНМАЛЬНМАЛЬНМАЛЬНОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ

•••••  Сертоли клеточнаяСертоли клеточнаяСертоли клеточнаяСертоли клеточнаяСертоли клеточная опухольопухольопухольопухольопухоль наблюдается пре�
имущественно у женщин детородного возрас�
та, 2/3 опухолей обладают гормональной (в ос�
новном эстрогенной) активностью. Они в
среднем диаметром 5–7 см, бурого или желто�
ватого цвета.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль состоит из клеток Сертоли,
окружённых соединительной тканью. Они высти�
лают тубулярные структуры или образуют солид�
ные тяжи из 2–3 рядов клеток. Некоторые опухоли
состоят из тубулярных структур, выстланных клет�
ками с обильной светлой цитоплазмой, содержащей
липиды (Сертоли клеточная опухоль, богатая ли�
пидами). Данная опухоль у девочек сопровождает�
ся признаками преждевременного полового созре�
вания.

Большинство опухолей имеет доброкачественное те�
чение. Лечение состоит в односторонней аднексэк�
томии. Рецидив и метастазы наблюдаются при низ�
кой дифференцировке и инвазивном росте опухоли.

•••••  СертолиСертолиСертолиСертолиСертоли–––––ЛяйдигаЛяйдигаЛяйдигаЛяйдигаЛяйдига клеточнаяклеточнаяклеточнаяклеточнаяклеточная опухольопухольопухольопухольопухоль. Разли�
чают 2 клинико�морфологические группы: с вы�
сокодифференцированной опухолью и опухо�
лью с промежуточной дифференцировкой и
низкодифференцированной. Среди последней
группы в каждой четвёртой опухоли содержат�
ся участки с гетерологическими элементами или
«ретеформной» дифференцировки. Наблюдает�
ся в любом возрасте, в основном у молодых жен�
щин. Почти половина опухолей обладает гор�
мональной активностью, приводящей к
нарушениям менструального цикла или появ�
лению признаков вирилизации. Опухоль одно�
сторонняя, размеры высокодифференцирован�
ной опухоли в среднем составляют 5 см,
преимущественно солидная, с промежуточной
дифференцировкой и низкодифференцирован�
ная — более крупная, в среднем диаметром 15
см, в основном солидно�кистозного или кис�
тозно�солидного типов. Кистозные полости
часто содержатся в опухоли с гетерологически�
ми элементами (обычно представлены муци�
нозной цистаденомой) и с «ретеформной» диф�
ференцировкой.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Высокодифференцированные опухо�
ли состоят из компактно расположенных тубуляр�
ных структур, выстланных клетками Сертоли, ми�
тозы редкие. В просвете отдельных тубулярных

структур содержится эозинофильный гомогенный
материал. Солидные тубулярные структуры имеют
сходство с нефункционирующими или атрофичес�
ки изменёнными семенными канальцами. Стромаль�
ный компонент представлен соединительной тка�
нью с множеством клеток Ляйдига, изредка в них
определяются кристаллы Рейнке.

Опухоли с промежуточной дифференцировкой и низ�
кодифференцированные, как правило, сочетаются
между собой, местами можно наблюдать и структу�
ры высокодифференцированной опухоли. По мере
снижения дифференцировки опухоли клетки Сер�
толи становятся более мелкими с овальным или уг�
ловатым ядром и скудной цитоплазмой, они обра�
зуют солидные скопления и тяжи, напоминающие
половые тяжи. Стромальный компонент становит�
ся клеточным, с отёком, на отдельных участках с
сохранившимися скоплениями клеток Ляйдига. В
низкодифференцированной опухоли строма пред�
ставлена незрелой мезенхимоподобной тканью.

Гетерологические элементы в опухолях с промежуточ�
ной дифференцировкой и низкодифференцирован�
ных в основном представлены железистыми или ки�
стозными структурами с эпителием кишечного типа,
а также очагами карциноида, хрящевой ткани, по�
перечнополосатой мускулатуры.

Опухоли с «ретеформной» дифференцировкой отли�
чаются наличием сети удлинённых и ветвящихся
тубулярных структур, выстланных низким цилинд�
рическим или кубическим эпителием со скудной ци�
топлазмой и гиперхромными овальными ядрами;
местами возможны мелкие округлые папиллярные
образования на широком основании, изредка — вет�
вящиеся формирования, имеющие сходство с па�
пиллярными структурами серозной цистаденомы.
Лечение у большинства больных состоит в одно�
сторонней аднексэктомии, поскольку даже опухо�
ли промежуточной дифференцировки и низкодиф�
ференцированные в основном характеризуются
благоприятным течением. Удаление матки с при�
датками производится у пожилых женщин и у боль�
ных при разрыве опухоли, экстраовариальном рас�
пространении и при низкодифференцированной
опухоли с повышенной митотической активностью
стромального компонента или гетерологической ме�
зенхимальной дифференцировкой.

ДДДДДРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕРУГИЕ ТИПЫТИПЫТИПЫТИПЫТИПЫ ОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙ ПОЛОВОГОПОЛОВОГОПОЛОВОГОПОЛОВОГОПОЛОВОГО ТЯЖАТЯЖАТЯЖАТЯЖАТЯЖА

ИИИИИ СТРОМЫСТРОМЫСТРОМЫСТРОМЫСТРОМЫ ЯИЯИЯИЯИЯИЧЧЧЧЧНИКАНИКАНИКАНИКАНИКА

•••••  ГГГГГинандробластомаинандробластомаинандробластомаинандробластомаинандробластома — сочетание высокодиффе�
ренцированных Сертоли клеточной опухоли
или Сертоли–Ляйдига клеточной опухоли и
гранулёзоклеточной опухоли, нередко с тель�
цами Каля–Экснера. Прогноз благоприятный,
опухоль клинически доброкачественная, лече�
ние состоит в удалении опухоли.

•••••  ОпухольОпухольОпухольОпухольОпухоль половогополовогополовогополовогополового тяжатяжатяжатяжатяжа ссссс кольцевиднымикольцевиднымикольцевиднымикольцевиднымикольцевидными ту�ту�ту�ту�ту�
булярнымибулярнымибулярнымибулярнымибулярными структурамиструктурамиструктурамиструктурамиструктурами у каждой третьей боль�
ной сочетается с синдромом Пейтца–Егерса.
При наличии этого синдрома опухоль обычно
микроскопического вида, мультифокальная,
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поражены оба яичника, характерны также уча�
стки обызвествления; при отсутствии синдро�
ма — вариабельной величины, односторонняя,
коричневатого или желтоватого цвета. В зави�
симости от возраста больных можно наблюдать
преждевременное половое созревание, наруше�
ние менструальной функции, кровотечения в
постменопаузе.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль состоит из кольцеобразных
тубулярных структур в фиброзной ткани. Опухоле�
вые клетки цилиндрической формы, со светлой
цито�плазмой и округлыми, гиперхромными, базаль�
но расположенными ядрами. В солидных участках
клетки располагаются парами, при этом их ядра на�
ходятся в противоположных полюсах клеток. В цен�
тре тубулярных структур содержится гиалиновый
материал, иногда последний имеется и в строме опу�
холи.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный. У молодых женщин без син�
дрома Пейтца–Егерса производится односторонняя
аднексэктомия. В пожилом возрасте рекомендует�
ся удаление матки с придатками. Злокачественного
течения опухоли у больных с синдромом Пейтца–
Егерса не отмечено.

ÑÒÅÐÎÈÄÎÊËÅÒÎ×ÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

•••••  СтромальнаяСтромальнаяСтромальнаяСтромальнаяСтромальная лютеомалютеомалютеомалютеомалютеома — доброкачественная
опухоль, наблюдается преимущественно в по�
стменопаузе. Нередко сопровождается разви�
тием гиперплазии эндометрия и маточными
кровотечениями. У каждой третьей больной ди�
агностируется случайно при оперативном ле�
чении по поводу других гинекологических за�
болеваний. Опухоль имеет вид мелкого узла
серого, белёсого или желтоватого цвета, распо�
лагается в строме яичника и состоит из клеток,
сходных с клетками Ляйдига. Сочетается с ги�
пертекозом в обоих яичниках.

•••••  ЛяйдигаЛяйдигаЛяйдигаЛяйдигаЛяйдига клеточнаяклеточнаяклеточнаяклеточнаяклеточная опухольопухольопухольопухольопухоль в основном лока�
лизуется в области хилуса. Имеются опухоли,
располагающиеся в строме яичника (Ляйдига
клеточная опухоль, не хилусная). Преимуще�
ственно наблюдается в постменопаузе, клини�
ческая симптоматика состоит в появлении гир�
сутизма и признаков маскулинизации
(исчезают после удаления опухоли), повыше�
нии сывороточного уровня андрогенов, метрор�
рагии, гиперпластических изменений эндомет�
рия. Поражение одностороннее, опухоль
представляет собой небольшое образование
коричневато�желтоватого цвета с нечёткими
границами.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. При локализации в области хилуса
опухоль состоит из клеток, подобных хилусным клет�
кам в неизменённом яичнике. Кристаллы Рейнке
наблюдаются в цитоплазме клеток почти в 50% опу�
холей. При расположении в корковом или мозговом

слое яичника опухоль может состоять как только из
клеток Ляйдига, так и в сочетании со стромальным
компонентом в виде фиброматозных изменений или
текоматоза.

В клиническом отношении опухоль Ляйдига — доб�
рокачественное новообразование.

•••••  СтероидоклеточныеСтероидоклеточныеСтероидоклеточныеСтероидоклеточныеСтероидоклеточные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли неясногонеясногонеясногонеясногонеясного генезагенезагенезагенезагенеза.
Гетерогенная группа опухолей, большинство
которых представлено сочетанием клеток, сход�
ных с клетками Ляйдига, и клеток, напомина�
ющих клетки сетчатой зоны коры надпочечни�
ка. Опухоли солидные, коричневатого или
оранжевого цвета, иногда с кровоизлияниями
и некрозом.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Некоторые клетки опухолей имеют
сходство с клетками Ляйдига (лишены кристаллов
Рейнке), другие — с клетками коры надпочечника.
Окраска на жир часто позитивная. Митозы наблю�
даются редко, атипия ядер клеток отсутствует. По�
вышенная митотическая активность и ядерная ати�
пия свидетельствуют о злокачественности.
Клинические признаки последней свойственны бо�
лее трети опухолей данной группы, у половины из
этих больных могут быть метастазы. Лечение у мо�
лодых женщин состоит в односторонней аднекс�
эктомии, у пожилых женщин и при экстраовариаль�
ном распространении — удалении матки с
придатками.

ÇÀÐÎÄÛØÅÂÎÊËÅÒÎ×ÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

Непосредственно из зародышевых клеток разви�
ваются дисгерминома и эмбриональная карци�
нома. Вследствие дифференцировки клеток в эм�
бриональном направлении возникают тератомы
разной степени зрелости, в экстраэмбриональ�
ном направлении — опухоль желточного мешка
и хориокарцинома. Зародышевоклеточные опу�
холи отличаются высокой склонностью к форми�
рованию смешанных опухолей. Большинство
опухолей этой группы — доброкачественная зре�
лая кистозная тератома. Злокачественные заро�
дышевоклеточные опухоли наблюдаются редко,
свойственны детям и молодым женщинам.

•••••  ДисгерминомаДисгерминомаДисгерминомаДисгерминомаДисгерминома — опухоль с поражением пре�
имущественно правого яичника, солидная, уз�
ловатого вида, возможны очаговые кровоизли�
яния и некротические изменения.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль в структурном отношении
идентична семиноме яичка. Состоит из скоплений
и тяжей крупных мономорфных клеток с обильной,
слегка зернистой, слабоэозинофильной цитоплаз�
мой и округлыми везикулярными ядрами с мелко�
гранулированным хроматином и 1–2 ядрышками.
Скопления и тяжи опухолевых клеток разделены
фиброзной тканью (может быть преобладающим
компонентом опухоли) с различным количеством
лимфоцитов, местами можно наблюдать многоядер�
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ные гигантские клетки, гранулёмы. Вариантом опу�
холи является дисгерминома с клетками синци�ти�
отрофобласта.

Несмотря на склонность к быстрому росту и мета�
стазированию в парааортальные лимфатические
узлы, отмечается благоприятный прогноз. При рас�
пространённом поражении предпринимается уда�
ление матки с придатками с последующей химио� и
рентгенотерапией.

•••••  ОпухольОпухольОпухольОпухольОпухоль желточногожелточногожелточногожелточногожелточного мешкамешкамешкамешкамешка (опухоль эндодер�
мального синуса) является второй по частоте
злокачественной зародышевоклеточной опухо�
лью яичников, наблюдается преимущественно
у детей, подростков и молодых женщин. У боль�
шинства больных в сыворотке крови определя�
ется повышенный уровень α�фетопротеина.
Опухоль обычно односторонняя, преимуще�
ственно солидного строения, с множеством
мелких кистозных образований, кровоизлия�
ниями и некрозом. Нередко отмечается мета�
стазирование в противоположный яичник.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль отличается сочетанием низ�
кодифференцированных эмбриональных клеток с
преобладанием структур кистозного, альвеолярно�
железистого или везикулярного вида, солидных кле�
точных и папиллоподобных структур, миксоматоз�
ных участков. Наиболее часты участки
ретикулярного вида, состоящие из сети микрокис�
тозных пространств, выстланных однорядным уп�
лощённым эпителием или кубическими клетками
со светлой цитоплазмой и атипическими гиперхром�
ными ядрами. Участки псевдопапиллярного вида со�
стоят из анастомозирующих пространств и папил�
лоподобных структур с цилиндрическими клетками
со светлой цитоплазмой и гиперхромными ядрами.
Участки солидного вида отличаются тяжами мел�
ких или средней величины недифференцированных
клеток. Обязательным компонентом опухоли жел�
точного мешка являются эозинофильные и ШИК�
позитивные гиалиновые глобулы, наиболее много�
численные в участках ретикулярного и
псевдопапиллярного вида. В участках ретикуляр�
ного и солидного вида нередко можно наблюдать
значительные внеклеточные скопления гиалини�
зированного ШИК�позитивного материала. Одной
из характерных особенностей опухолей является
также наличие телец Шиллера–Дюваля, представ�
ляющих собой эпителиально�капиллярные комп�
лексы, сходные с незрелыми почечными клубоч�
ками плода. Прогноз неблагоприятный.

•••••  ЭмбриональнаяЭмбриональнаяЭмбриональнаяЭмбриональнаяЭмбриональная карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома наблюдается у де�
тей, подростков и молодых женщин. Большин�
ство опухолей продуцируют β�СЕ хорионичес�
кого гонадотропина и α�фетопротеин. В связи
с этим можно наблюдать преждевременное по�
ловое созревание у детей, нарушения менстру�
ального цикла у женщин, положительные тес�
ты на беременность. Опухоль мягковатой
консистенции, с очагами кровоизлияний и не�
кроза. Поражение одностороннее, но отлича�

ется инфильтрирующим ростом, лимфо� и ге�
матогенным распространением.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль состоит в основном из скоп�
лений эпителиоподобных клеток со слабоэозино�
фильной цитоплазмой и крупным везикулярным
ядром с грубыми гранулами хроматина и одним–
двумя ядрышками. Местами имеются щелевидные,
железисто� и папиллоподобные структуры. Преиму�
щественно в периферических отделах скоплений
опухолевых клеток могут находиться гигантские
синцитиотрофобластические клетки. Строма рых�
лая, отёчная, содержит мелкие веретенообразные
клетки.

При поражении только яичника производится одно�
сторонняя аднексэктомия, при большем распрост�
ранении — удаление матки с придатками с последу�
ющей химиотерапией.

•••••  ПолиэмбриомаПолиэмбриомаПолиэмбриомаПолиэмбриомаПолиэмбриома — опухоль, состоящая из мно�
жества эмбрионального вида телец, имеющих
сходство с ранними пресомитными эмбриона�
ми. Наблюдается в смешанных опухолях в со�
четании с незрелой и зрелой тератомами. От�
носится к высокозлокачественным
новообразованиям со склонностью к инвазии
в соседние органы и метастазированию в пре�
делах брюшной полости.

•••••  ХориокарциномаХориокарциномаХориокарциномаХориокарциномаХориокарцинома яичникаяичникаяичникаяичникаяичника. Опухоль часто яв�
ляется составным компонентом смешанных
опухолей. Наблюдается у детей и молодых
женщин. В связи с выделением хорионическо�
го гонадотропина у девочек появляются при�
знаки преждевременного полового созревания,
у женщин — положительные тесты на беремен�
ность. При морфологическом исследовании
определяются цито� и синцитио�трофобласти�
ческие клетки в различном сочетании. Опухоль
высокозлокачественная, рекомендуется удале�
ние матки с придатками в сочетании с химио�
терапией.

•••••  ТТТТТератомыератомыератомыератомыератомы возникают из зародышевой клетки
путём партеногенеза. Различают незрелые и
зрелые, монодермальные и высокоспециализи�
рованные тератомы.

††††† ЗрелаяЗрелаяЗрелаяЗрелаяЗрелая кистознаякистознаякистознаякистознаякистозная тератоматератоматератоматератоматератома состоит из производ�
ных всех трёх зародышевых листков с преоблада�
нием эктодермальных структур, что и послужило
основанием для наименования «дермоидная кис�
та». Опухоль обычно однокамерная, с так называе�
мым «дермоидным бугорком», из которого исходят
волосы и отторгается сальный материал, заполня�
ющий полость кистозного образования. Капсула
плотная, фиброзная.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Наиболее часто определяются тка�
ни эктодермального происхождения, реже встре�
чаются производные эндодермы. Стенка кистоз�
ного образования преимущественно выстлана
многослойным плоским эпителием или грануля�
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ционной тканью с многоядерными гигантскими
клетками и липофагами по периферии, что спо�
собствует надрыву капсулы и проникновению в
окружающие ткани содержимого полости.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный, лечение состоит в удале�
нии опухоли. Среди осложнений возможны пере�
крут, разрыв опухоли, её инфицирование. Малиг�
низация зрелых кистозных тератом возникает
редко, в основном развиваются плоскоклеточная
карцинома (почти в 90%), аденокарцинома, лейо�
и хондросаркома, меланома. Малигнизированным
кистозным тератомам свойственны тенденция к
прорастанию в окружающие ткани и позднее по�
явление лимфо� и гематогенных метастазов. Про�
гноз несколько благоприятнее при развитии плос�
коклеточной карциномы (при отсутствии
экстраовариального распространения опухоли).
Наличие нескольких злокачественных опухолей
свидетельствует о первичной незрелой тератоме.

††††† НезрелаяНезрелаяНезрелаяНезрелаяНезрелая тератоматератоматератоматератоматератома характеризуется тенденцией к
быстрому росту. Опухоль односторонняя, солид�
ного или солидно�кистозного строения, с крово�
излияниями и некротическими изменениями, спай�
ками с соседними органами. Может сочетаться со
зрелой тератомой в противоположном яичнике.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Преобладают производные экто� и
мезодермы. Нейроэктодермальные производные
представлены незрелым нейроэпителием, нейро�
эпителиальными тубулярными структурами, ней�
робластной тканью, незрелой глией. Среди мезо�
дермальной ткани преобладает хрящевая, костная
и эмбриональная мезенхима. Эндодермальные
производные включают структуры кишечника и
бронхов. Ткани характеризуются разной степенью
созревания и лишены органоидной организации,
свойственной зрелым тератомам.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз зависит от зрелости опухолевой ткани и
распространённости поражения.

††††† МонодермальныеМонодермальныеМонодермальныеМонодермальныеМонодермальные тератомытератомытератомытератомытератомы — опухоли, дифферен�
цирующиеся из одного зародышевого листка.

††††† СтрумаСтрумаСтрумаСтрумаСтрума яичникаяичникаяичникаяичникаяичника — высокоспециализированная те�
ратома, целиком или большей частью состоящая из
ткани щитовидной железы. Наименование «струма
яичника» не применяется в отношении зрелых ки�
стозных тератом с небольшими очагами ткани щи�
товидной железы. Обычно струма яичника являет�
ся инкапсулированной опухолью из ткани
неизменённой щитовидной железы или с дистро�
фическими изменениями. При малигнизации пре�
имущественно развивается фолликулярная, реже —
папиллярная карцинома, у таких больных необхо�
димо произвести удаление матки с придатками.

•••••  КарциноидКарциноидКарциноидКарциноидКарциноид яичникаяичникаяичникаяичникаяичника. Различают инсулярный
и трабекулярный типы карциноида. При ин�
сулярном карциноиде у каждой третьей боль�
ной отмечается развитие карциноидного син�
дрома. Удаление опухоли сопровождается
прекращением симптомов карциноидного
синдрома. Карциноид — солидное образова�
ние коричневатого или желтоватого цвета, не�

редко располагается в стенке зрелой кистозной
тератомы.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Инсулярный тип (наиболее частый)
карциноида состоит из очаговых скоплений и тя�
жей кубических клеток с центрально расположен�
ным округлым гиперхромным ядром и умеренным
количеством эозинофильной цитоплазмы, в ко�
торой содержатся аргентаффинные и аргирофиль�
ные гранулы (необходимо специфическое окра�
шивание). Строма, окружающая скопления
клеток, фиброзная. Для карциноида трабекуляр�
ного типа характерны скопления клеток в виде
длинных тяжей, лентовидных и трабекулярных
структур.

Первичные карциноиды — медленно растущие но�
вообразования, имеют благоприятный прогноз.
Лечение состоит в односторонней аднексэктомии.

††††† СтрумальныйСтрумальныйСтрумальныйСтрумальныйСтрумальный карциноидкарциноидкарциноидкарциноидкарциноид — сочетание струмы и
карциноида трабекулярного типа, обычно имеют�
ся и другие тератоидные структуры. Клиническое
течение сходно с таковым при струме яичника, ис�
ход благоприятный.

††††† МуцинозныйМуцинозныйМуцинозныйМуцинозныйМуцинозный карциноидкарциноидкарциноидкарциноидкарциноид. Поражается один яич�
ник, но часто отмечается метастазирование в про�
тивоположный яичник.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухоль состоит из железистых
структур, выстланных цилиндрическими или ку�
бическими клетками с небольшими округлыми
ядрами в сочетании с бокаловидными клетками.
Выделяемая в просвет железистых структур слизь
может проникать в окружающую строму. Строма
рыхлая, отёчная, местами плотная, фиброзная, с
гиалинозом. По сравнению с другими типами му�
цинозный карциноид имеет более агрессивное те�
чение.

•••••  СмешанныеСмешанныеСмешанныеСмешанныеСмешанные зародышевоклеточныезародышевоклеточныезародышевоклеточныезародышевоклеточныезародышевоклеточные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли
состоят из 2 и более новообразований. Наблю�
даются, как правило, у детей, подростков и мо�
лодых женщин. Внешний вид зависит от соче�
тания и/или преобладания составных
компонентов опухолевой ткани. Наиболее ча�
стым компонентом является дисгерминома, в
половине опухолей — опухоль желточного меш�
ка и незрелая тератома, реже встречаются эмб�
риональная карцинома, хориокарцинома и по�
лиэмбриома. Прогноз зависит от
распространённости поражения.

•••••  ГГГГГонадобластомаонадобластомаонадобластомаонадобластомаонадобластома (рис. 17�7 на вклейке) разви�
вается у больных с дисгенезией гонад и карио�
типом с Y�хромосомой или фрагментом Y�хро�
мосомы. У большинства больных наблюдаются
первичная аменорея, признаки вирилизации,
гипоплазия и пороки развития половых орга�
нов. Опухоль обычно небольшая, солидная, с
обызвествлением, нередко двухсторонняя.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Гонадобластома состоит из скопле�
ний зародышевых клеток и клеток полового тяжа,
располагающихся среди соединительной ткани.

1
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Зародышевые клетки сходны с клетками дисгерми�
номы. Они окружены или располагаются среди кле�
ток полового тяжа, напоминающих клетки гранулё�
зы или клетки Сертоли. Опухоли свойственны
многочисленные очаги обызвествления, замещаю�
щие клеточные скопления. Нередко сочетается с
дисгерминомой, которая может быть преобладаю�
щим компонентом опухоли.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз. Гонадобластома — доброкачественная опу�
холь, прогноз благоприятный. Относительно благо�
приятный прогноз отмечается и при сочетании с
дисгерминомой. Прогноз значительно ухудшается
при сочетании с эмбриональной карциномой, опу�
холью эндодермального синуса, хориокарциномой,
незрелой тератомой.

ÁÎËÅÇÍÈ ÌÎËÎ×ÍÎÉ
ÆÅËÅÇÛ*

Молочные железы (МЖ) развиваются из эпидер�
мальных валиков (молочные линии), которые раз�
личимы уже на 9�й нед внутриутробного разви�
тия. К 6�му месяцу гестации от базального слоя
эпидермиса примитивного соска отходят около
15–20 солидных тяжей эпителия; к 9 мес из этих
тяжей образуются протоки с двухслойной эпите�
лиальной выстилкой. Сформированная МЖ со�
стоит из различного количества долей, располо�
женных радиально от соска. Каждая доля имеет
выносящий проток, расширяющийся в терми�
нальном отделе (млечный синус). Разветвления
протоков, заканчивающиеся дольками, составля�
ют паренхиму МЖ.

•  До пубертатного периода МЖ состоит из достаточно
хорошо очерченных масс фиброзной ткани с малень�
кими протоками, выстланными одним рядом куби�
ческого эпителия, лежащего на слое уплощённых мио�
эпителиальных клеток и окружёнными скудной
перидуктальной стромой. В пубертатном периоде под
влиянием гормонов происходит значительное увели�
чение МЖ за счёт развития протоковой системы, фор�
мирования долек и возрастания количества стромы.
Этот процесс продолжается до 30 лет, когда МЖ жен�
щины достигает максимума структурно�функциональ�
ного развития.

•  Собирательные протоки соска только в проксималь�
ном отделе выстланы многослойным плоским эпите�
лием, на остальном протяжении протоковая система
и дольковые ацинусы имеют принципиально одина�
ковую выстилку, представленную двумя клеточными
типами: слоем кубического или цилиндрического эпи�
телия, расположенным на слое миоэпителиальных
клеток. Такая организация выстилки сохраняется при
различных доброкачественных поражениях МЖ, но
при раке она нарушается, что может быть использо�
вано в качестве важнейшего дифференциально�диаг�
ностического признака. Вид миоэпителиальных кле�
ток может варьировать, они могут пролиферировать,

что имеет место при доброкачественных патологичес�
ких процессах (фиброзирующий аденоз и протоковая
папиллома).

•  Протоки МЖ окутаны слоем специализированной стро�
мы, которая (в отличие от стромы долек) содержит
эластические волокна. Это отличие стромального ком�
понента может сохраняться в условиях патологии и
помогает в уточнении гистогенеза различных пораже�
ний. Количество перидуктального эластина имеет тен�
денцию к нарастанию с возрастом, а также при воспа�
лительных процессах в протоках. Дольковая и
протоковая системы МЖ способны к секреции и аб�
сорбции. Признаки секреции могут быть обнаружены
в нормальной МЖ и вне периода лактации в виде от�
дельных секретирующих долек. Но даже покоящиеся
дольки продуцируют некоторое количество секретор�
ных продуктов (различные мукосубстанции и жид�
кость), которые частично реабсорбируются, а частич�
но транспортируются на поверхность по протоковой
системе. Закупорка протока вызывает расширение его
дистальной части, что лежит в основе ретенционного
мастита. Апокриновые ретенционные кисты, харак�
терные для кистозной болезни МЖ (кистозной мас�
топатии), развиваются потому, что процессы абсорб�
ции не справляются с секрецией жидкости
апокриновым эпителием.

•  МЖ подвергается гистологическим изменениям, ассо�
циированным с фазой менструального цикла, что обус�
ловлено чувствительностью её ткани к половым гор�
монам, но эти изменения не всегда выражены
одинаково в разных отделах МЖ. В фазу пролифера�
ции менструального цикла характерны митозы эпите�
лия, отсутствие его чёткой стратификации, очень скуд�
ная клеточная строма и отсутствие секрета в ацинусах.
В секреторную фазу цикла миоэпителиальные клетки
вакуолизированы, в просвете ацинусов появляется
секрет. Во время беременности происходят очень зна�
чительные изменения ткани МЖ. Первые 3 мес бере�
менности характеризуются пролиферацией долек и
формированием ацинусов. Поверхностные эпители�
альные клетки дифференцируются в жиросодержа�
щие клетки (молозивные тельца). Молоко — активно
секретируемый продукт ацинарных клеток МЖ, ко�
торые синтезируют его белки в цистернах шерохова�
того эндоплазматического ретикулума при участии
секреторных везикул аппарата Гольджи. Жир, синте�
зируемый клетками МЖ, покидает их путём экзоци�
тоза. Сразу после родов базальные клетки, выстила�
ющие расширенные ацинусы, превращаются в
секреторный эпителий с бледной цитоплазмой, содер�
жащей глобулы разного размера. Наблюдается редук�
ция соединительной ткани, которая превращается в
тонкие компактные прослойки. Иногда во время бе�
ременности развивается макромастия, масса МЖ мо�
жет достигать нескольких килограмм, ткань её пред�
ставлена плотно упакованными несекретирующими
дольками.

•  Инволюция МЖ наступает после беременности и лак�
тации, а также во время менопаузы. Междольковая
строма в различной степени замещается жиром, доль�
ки могут полностью исчезнуть, замещаясь жировой
тканью. Иногда исчезают только трубочки, а внутри�
дольковая строма превращается в плотную гиалино�
вую массу, что может создавать ложное впечатление
фиброза. В МЖ старых женщин гиалиновый склероз* Автор раздела «Болезни молочной железы» — И.А. Казанцева.
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развивается вокруг протоков, выстланных атрофич�
ным эпителием, но эти изменения могут быть и след�
ствием перенесённого воспаления, не являясь прояв�
лением истинной физиологической инволюции.
Особая форма инволюции МЖ, морфологически на�
поминающая гинекомастию, наблюдается при нервной
анорексии.

•  Развитие и физиологическая активность МЖ регули�
руются системой гормонов. Эстрогены яичника при
участии гипофизарного СТГ и глюкокортикоидов над�
почечника инициируют анатомо�гистологический рост
МЖ. Прогестерон влияет на рост протоков, органи�
зацию долек и первичную секреторную функцию,
которая прекращается при отсутствии беременности.
Если беременность наступает, то плацента начинает
выделять хорионический гонадотропин, эстроген,
прогестерон и лактогенные стимулы. Питуитарный
пролактин в комбинации с плацентарным пролакти�
ном вызывает продолженную секреторную стимуля�
цию МЖ. Предполагается также участие йодсодержа�
щих тиреоидных гормонов и инсулина в регуляции
процесса лактации. Пролактиностатин гипоталамуса
подавляет лактацию, но нейрогенные стимулы могут
ослаблять его действие, а также подавлять менстру�
альную функцию и овуляцию. Эстрогены влияют на
рост тканевых компонентов МЖ не только в норме,
но и в условиях патологии. Так, рост раковых опухо�
лей МЖ регулируется эстрогенами благодаря нали�
чию в раковых клетках специфических рецепторов.

•  Определение в опухоли рецепторов к эстрогенам и про�
гестерону входит в комплекс рутинных диагностичес�
ких исследований при раке МЖ, их результаты влия�
ют на тактику лечения и прогноз. При этом
иммуногистохимическому выявлению экспрессии этих
рецепторов с помощью специфических АТ отдаётся
предпочтение перед биохимическим иcследованием
цитозоля. Иммуногистохимическое исследование мо�
жет быть выполнено на рутинном гистологическом
материале и позволяет оценить количество позитив�
ных опухолевых клеток. Установлено, что прогноз
пятилетней выживаемости намного выше у тех паци�
енток, клетки опухолей которых экспрессируют ре�
цепторы к эстрогенам и прогестерону.

ÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÅ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß

Наличие протоковой системы, соединяющей же�
лезистый аппарат с поверхностью кожи, создаёт
возможность инвазии в МЖ патогенных микро�
организмов с последующим развитием мастита —
воспаления ткани МЖ. Существуют различные
формы неспецифического мастита (МКБ: N61
Воспалительные болезни молочной железы, O91
Инфекции молочной железы, связанные с дето�
рождением).

•••••  ГГГГГнойныйнойныйнойныйнойныйнойный абсцедирующийабсцедирующийабсцедирующийабсцедирующийабсцедирующий маститмаститмаститмаститмастит обычно ос�
ложняет лактацию и развивается в первые неде�
ли послеродового периода. Наиболее частый
патоген — золотистый стафилококк. Процесс
чаще ограничивается одной долей железы, но
иногда бывает мультифокальным.

•••••  β�Гемолитический стрептококк может вызывать
флегмонозныйфлегмонозныйфлегмонозныйфлегмонозныйфлегмонозный маститмаститмаститмаститмастит, сопровождающийся ре�
гионарным лимфаденитом и тяжёлой интокси�
кацией.

•••••  НенагнаивающийсяНенагнаивающийсяНенагнаивающийсяНенагнаивающийсяНенагнаивающийся инфекционныйинфекционныйинфекционныйинфекционныйинфекционный маститмаститмаститмаститмастит мо�
жет быть следствием различных вирусных ин�
фекций. Неспецифический мастит может со�
провождаться развитием гистиоцитарных
гранулём с гигантскими клетками, что является
реакцией на некроз жировой ткани и не долж�
но наводить на мысль о специфическом воспа�
лении.

•••••  УУУУУмеренныймеренныймеренныймеренныймеренный неспецифическийнеспецифическийнеспецифическийнеспецифическийнеспецифический маститмаститмаститмаститмастит проявля�
ется лимфоцитарной инфильтрацией долек,
обычно не имеет клинической симптоматики
и является случайной находкой при исследова�
нии операционного материала. Предполагает�
ся, что эти изменения связаны с физиологичес�
кой инволюцией МЖ и могут встречаться в
норме.

•••••  Особая форма мастита — гранулематозныйгранулематозныйгранулематозныйгранулематозныйгранулематозный ма�ма�ма�ма�ма�
ститститститститстит — процесс с неуточнённой этиологией и
патогенезом, не связанный с некрозом жира, ту�
беркулёзом, сифилисом; саркоидозом или об�
литеративным маститом. Он развивается пре�
имущественно у молодых женщин, обычно
проявляется как уплотнение МЖ. В отличие от
туберкулёза, процесс локализуется в дольках,
как бы замещая их. В гранулёмах нет казеозно�
го некроза, однако они эпителиоидно�клеточ�
ные, с гигантскими клетками типа Лангханса, в
центре их встречаются скопления лейкоцитов.
Специфические инфекционные гранулёмы (ту�
беркулёзные, сифилитические, лепрозные и
редкие формы глубоких микозов) не имеют в
МЖ каких�либо особенностей.

К воспалительным изменениям МЖ относят раз�
ные стадии «ретенционного синдрома» — экта�
зию протоков, ретенционный мастит и облите�
ративную мастопатию.

•••••  РетенционныйРетенционныйРетенционныйРетенционныйРетенционный маститмаститмаститмаститмастит с эктазией протоков свя�
зан с задержкой эвакуации секрета и продуктов
десквамации эпителия. Эта патология особен�
но часто встречается у пожилых женщин, раз�
вивается как при гиперсекреции, так и при воз�
никновении препятствия на уровне соска.
Эктазия протоков сопровождается хроническим
воспалением. Эта форма мастита может разви�
ваться в МЖ с различными проявлениями кис�
тозной болезни. Эктазированные протоки на�
капливают жидкость, которая может быть
прозрачной, эозинофильной или сливкообраз�
ной. В последнем случае она содержит массу
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клеток с пенистой цитоплазмой (молозивных
телец), некротизированных клеток и кристал�
лов холестерина. Встречаются протоки, содер�
жащие депозиты холестерина, скопления ксан�
томных клеток и макрофагов, нагруженных
гемосидерином. Процесс заканчивается фор�
мированием гранулёмы инородных тел. Иног�
да протоки и окружающая ткань замещаются
грануляционной тканью. Если проток разру�
шается, то на его месте видны скопления пе�
нистых клеток, окружённые круглоклеточным
инфильтратом.

•••••  Ретенционный мастит с облитерацией прото�
ков — «облитеративныйоблитеративныйоблитеративныйоблитеративныйоблитеративный маститмаститмаститмаститмастит» — является
следствием описанного выше процесса, когда
часть просвета зарастает фиброзной тканью,
образовавшейся на месте грануляционной тка�
ни и депозитов холестерина. На периферии
этой зоны сохраняются выстланные эпители�
ем узкие каналы типа протоков�сателлитов.

•••••  Термин «плазмаклеточныйплазмаклеточныйплазмаклеточныйплазмаклеточныйплазмаклеточный маститмаститмаститмаститмастит» применя�
ется для обозначения ретенционного синдро�
ма в тех случаях, когда имеется значительная
примесь плазматических клеток в перидукталь�
ном инфильтрате. Протоки расширены, встре�
чается разная степень фиброза. Клинически
плазмаклеточный мастит часто описывают как
опухолевидный процесс в центральной части
МЖ с ретракцией кожи и втяжением соска.
При маммографии плазмаклеточный мастит
имеет патогномоничную рентгенологическую
картину, представленную тяжами расширенных
протоков, отходящих от соска и содержащих
кальцификаты. В таких случаях эпителиальная
выстилка протоков может быть разрушена,
стенка утолщена и частично гиалинизирова�
на. Плазматических клеток в инфильтрате мо�
жет и не быть, поэтому правильнее говорить не
о плазмаклеточном мастите, а о ретенционном
синдроме, включающем в себя все описанные
выше изменения.

В операционном материале патологу приходит�
ся сталкиваться с последствиями имплантации
синтетических материалов, используемых в ка�
честве протеза МЖ. При использовании сили�
конового протеза МЖ развивается так называе�
мая силиконоваясиликоноваясиликоноваясиликоноваясиликоновая гранулёмагранулёмагранулёмагранулёмагранулёма, представленная
многоядерными гигантскими клетками, гистио�
цитами и мононуклеарами.

НекрозНекрозНекрозНекрозНекроз ткани МЖ обычно бывает травматичес�
кого происхождения. Геморрагический некроз
МЖ является редким осложнением антикоагу�

ляционной терапии. Тромбоз вен шеи может ас�
социироваться с инфарктом МЖ.

ÄÎÁÐÎÊÀ×ÅÑÒÂÅÍÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ
È ÎÏÓÕÎËÅÏÎÄÎÁÍÛÅ ÏÐÎÖÅÑÑÛ

МКБМКБМКБМКБМКБ: N63 Образование в молочной железе не�
уточнённое, D24 Доброкачественное новообра�
зование молочной железы.

ФиброаденомаФиброаденомаФиброаденомаФиброаденомаФиброаденома — наиболее частая доброкаче�
ственная опухоль МЖ, она встречается и в под�
ростковом возрасте, но пик её выявляемости
приходится на 3–4�ю декады жизни. Фиброаде�
нома хорошо отграничена, но не имеет истин�
ной капсулы, поверхность её разреза часто доль�
чатая, желатинозного вида. Опухоль обычно
солитарна, имеет характерную гистологическую
структуру, размеры её обычно колеблются от 1
см до 5–6 см. В редких случаях фиброаденома
бывает множественной и двухсторонней.

•  Выделяют 2 основных гистологических типа
фиброаденом МЖ — интра� и периканалику�
лярный. Оба они представлены протоковыми
структурами с чёткой двухслойной выстилкой,
расположенными в более или менее клеточной
строме. Фиброаденома интраканаликулярно�
го типа (рис. 17�8 на вклейке) характеризуется
ветвящимися щелевидными протоками, при
этом их двухслойная выстилка сохраняется.
Строма фиброаденомы может варьировать в за�
висимости от возраста пациентки, у молодых
женщин она часто бывает миксоидной, но мо�
жет встречаться и строма с повышенной кле�
точностью.

•  Такая же строма характерна для так называе�
мых ювенильных фиброаденом, достигающих
больших размеров («гигантская фиброадено�
ма»). Для ювенильной фиброаденомы характе�
рен регулярный высокий цилиндрический
эпителий ветвящихся протоков с базофильной
цитоплазмой. Строма богата типичными фиб�
робластами, митозов нет. Ювенильная фибро�
аденома имеет склонность к быстрому росту.
Дифференцировать её следует с филоидной
(листовидной) цистосаркомой.

•  Во время беременности и лактации фибро�аде�
нома может дать быстрый рост с пролифера�
цией протоков, формированием дольковых
ацинусов и признаками секреции и лактации.
После окончания лактации и в менопаузе фиб�
роаденомы подвергаются инволютивным изме�
нениям. У старых женщин отмечается необыч�

1
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ный эластоз стромы фиброаденомы. Различ�
ные проявления кистозной болезни МЖ мо�
гут развиваться и в фиброаденоме, в частности
апокриновая метаплазия протокового эпите�
лия и эпителиоз. В последнем случае опухоль
на большом протяжении представлена прото�
ками с высоким многорядным эпителием, за�
полняющим просвет. Атипии эпителия нет, в
ядрах видны маленькие нуклеолы.

АденомыАденомыАденомыАденомыАденомы МЖ чаще выявляются во время бере�
менности или лактации, они чётко очерчены, на
разрезе имеют отчётливую желтоватую окраску
из�за накопления секрета. Опухоль состоит из
тесно упакованных трубочек, выстланных вакуо�
лизированным эпителием, миоэпителиальные
клетки единичны и плохо различимы. Строма
крайне скудна.

ГГГГГамартомыамартомыамартомыамартомыамартомы МЖ выделены сравнительно недав�
но. Они хорошо отграничены от остальной тка�
ни тонким слоем жира и состоят в основном из
нормальной ткани МЖ. Размеры гамартом варь�
ируют от 1–2 см до 20 см, масса может достигать
1500 г. Гамартомы имеют типичную маммогра�
фическую картину, легко удаляются хирургичес�
ким путём. Поверхность гамартом гладкая, на
разрезе они серовато�жёлтые, отличающиеся от
желатинозной поверхности разреза фиброаде�
ном. Гистологически гамартома может быть
представлена тканью, сходной с ювенильной
МЖ, — слабоветвящиеся протоки, немного фор�
мирующихся долек и узкая строма, окружающая
их. Строма может быть достаточно хорошо вас�
куляризирована и гиалинизирована. При гисто�
логическом исследовании фрагмента ткани га�
мартомы такого типа распознаются с трудом,
наиболее информативен вид макроматериала
(наличие узла). Иногда в образовании превали�
рует жировая ткань. Этот вариант гамартом МЖ
называют аденолипомой. Очень редко в гамар�
томах встречаются проявления кистозной болез�
ни, апокриновой метаплазии, склерозирующе�
го аденоза.

ВнутрипротоковаяВнутрипротоковаяВнутрипротоковаяВнутрипротоковаяВнутрипротоковая папилломапапилломапапилломапапилломапапиллома — доброкаче�
ственная папиллярная опухоль, возникающая в
протоке МЖ (рис. 17�9 на вклейке), она может
быть солитарной или множественной. В папил�
ломах часто развиваются циркуляторные рас�
стройства с инфарцированием и кровотечением,
поэтому кровянистые выделения из соска явля�
ются типичным свидетельством внутрипротоко�
вой папилломы. Эпителий с мономорфными яд�
рами хорошо дифференцирован. Встречаются

внутрипротоковые папилломы с аденоматозны�
ми участками, представленными железистопо�
добными структурами, расположенными в фиб�
розной строме, может быть небольшая атипия
ядер.

ЮвенильныйЮвенильныйЮвенильныйЮвенильныйЮвенильный папилломатозпапилломатозпапилломатозпапилломатозпапилломатоз встречается у деву�
шек и подростков, характеризуется выраженны�
ми пролиферативными изменениями, неболь�
шой атипией эпителия (крупными ядрами),
наличием митозов. Описаны случаи развития
рака на фоне ювенильного папилломатоза спус�
тя много лет.

КККККИСТИСТИСТИСТИСТОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯОЗНАЯ МАМАМАМАМАСТСТСТСТСТОПАОПАОПАОПАОПАТИЯТИЯТИЯТИЯТИЯ

КистознаяКистознаяКистознаяКистознаяКистозная болезньболезньболезньболезньболезнь молочноймолочноймолочноймолочноймолочной железыжелезыжелезыжелезыжелезы (кистоз�
ная мастопатия; МКБ: N60.1 Диффузная кистоз�
ная мастопатия) — наиболее частое обозначение
широкого спектра гистологических изменений,
в основе которых лежит нарушение ответа ткани
МЖ на гормональные стимулы. Для кистозной
болезни характерны макро� и микрокисты, про�
токовая и дольковая гипер�плазия, склерозиру�
ющий аденоз и эпителиоз протоков и долек в
сочетании с апокринизацией эпителия. Незна�
ние истинной природы болезни иллюстрирует�
ся большим числом терминов, употребляемых
для её обозначения: «мастопатия», «дисплазия
МЖ», «фиброаденоз», «кистозный мастит» и др.

Видимые при кистозной болезни скопления
кист, тесно прилежащих друг к другу, чаще трак�
туют как изменение протоков, но, скорее всего,
это преформированные дольки, о чём свидетель�
ствует их компоновка. Кисты имеют тонкую
стенку, выстланы эпителием апокринового типа,
иногда с папиллярными разрастаниями, клетки
крупные, цитоплазма их гранулирована, окси�
фильна, они могут напоминать онкоциты. Мел�
кие кальцификаты, обнаруживаемые на маммог�
раммах, обычно ассоциированы с инволюцией
долек и кистозной болезнью, но также могут
встречаться в «старой» гиалинизированной фиб�
роаденоме. Они обнаруживаются в протоках,
редко — в строме. В большинстве случаев кис�
тозной болезни наблюдаются гиперпластичес�
кие изменения внедольковых протоков (прото�
ковая гиперплазия) и/или млечных ходов
(дольковая гиперплазия) с пролиферацией эпи�
телия. Эти изменения часто сочетаются с так на�
зываемым эпителиозом.

ЭпителиозЭпителиозЭпителиозЭпителиозЭпителиоз — доброкачественная солидно�па�
пиллярная или крибриформная пролиферация
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эпителия протоков и/или долек — является час�
тым проявлением кистозной болезни, но может
встречаться и как отдельная форма. Считается,
что на фоне эпителиоза может возникнуть рак,
однако чаще внутрипротоковая карцинома раз�
вивается de novo. При кистозной болезни часто
наблюдаются гиперпластические дольки, они
представляют собой конгломерат расширенных
концевых трубочек, образующих большую доль�
ковую структуру, в них может появляться высо�
кий эпителий с папиллярными разрастаниями,
хорошо выражен слой миоэпителия.

•  АтипическийАтипическийАтипическийАтипическийАтипический эпителиозэпителиозэпителиозэпителиозэпителиоз — пограничный про�
цесс между доброкачественным и злокачествен�
ным (с неопределённым потенциалом малиг�
низации), требующий динамического
наблюдения; аналогичен эпителиозу, но с тен�
денцией к распространению по протокам и
долькам, клетки эпителия полиморфны, но ми�
тозы редки или отсутствуют.

•  ПапилломатозныйПапилломатозныйПапилломатозныйПапилломатозныйПапилломатозный эпителиозэпителиозэпителиозэпителиозэпителиоз — вариант ати�
пического эпителиоза. Эпителий формирует
папиллярные и железистые структуры с цилин�
дрическим эпителием без соединительноткан�
ной основы.

•  КриброзныйКриброзныйКриброзныйКриброзныйКриброзный протоковыйпротоковыйпротоковыйпротоковыйпротоковый эпителиозэпителиозэпителиозэпителиозэпителиоз — особая
форма эпителиоза — криброзная дольковая
атипия (атипическая гиперплазия терминаль�
ных протоков). Протоки содержат криброзные
и мостовидные эпителиальные разрастания с
умеренной клеточной атипией, концевые тру�
бочки долек расширены и содержат крибри�
формный эпителиальный пролиферат из дос�
таточно высоких цилиндрических клеток,
часты митозы, встречаются микрокальцифика�
ты. Это поражение часто комбинируется с доль�
ковой карциномой in situ и не всегда отличимо
от неё. Пациентке может быть рекомендовано
динамическое наблюдение, а при невозможно�
сти наблюдения — подкожная мастэктомия.

СклерозирующийСклерозирующийСклерозирующийСклерозирующийСклерозирующий аденозаденозаденозаденозаденоз (МКБ: N60.2 Фибро�
аденоз молочной железы) — доброкачественный
процесс, обычно не трансформирующийся в рак,
обусловленный пролиферацией эпителия альве�
олярных молочных ходов и миоэпителия (рис.
17�10 на вклейке). Процесс захватывает одну или
несколько долек, имеет достаточно чёткую гра�
ницу, представлен большим количеством трубо�
чек, выстланных мелким эпителием и концент�
рически расположенным, часто вытянутым
миоэпителием, между которыми пролифериру�
ют фибробласты. В эпителии могут встречаться
митозы. В ранней фазе склерозирующий аденоз

может быть представлен несколькими островка�
ми внутри увеличенной дольки, состоящей из
трубочек и пролиферирующего миоэпителия. В
некоторых трубочках могут быть кальцификаты.
Внутрипротоковый склерозирующий аденоз —
аналогичный процесс внутри протока.

•  ДуктулолобулярныйДуктулолобулярныйДуктулолобулярныйДуктулолобулярныйДуктулолобулярный склерозирующийсклерозирующийсклерозирующийсклерозирующийсклерозирующий аденозаденозаденозаденозаденоз
— вариант склерозирующего аденоза. В цент�
ре образования — ветвящийся проток, окру�
жённый хорошо отграниченной от окружающей
ткани миоэпителиальной пролиферацией с
включением элементов концевых лобулярных
трубочек, некоторые их которых кистозно рас�
ширены.

•  ОпухолеваяОпухолеваяОпухолеваяОпухолеваяОпухолевая формаформаформаформаформа склерозирующегосклерозирующегосклерозирующегосклерозирующегосклерозирующего аденозааденозааденозааденозааденоза
— опухолеподобное поражение, обычно встре�
чающееся у молодых женщин. При пальпации
имитирует карциному. Даже на операции ди�
агноз может вызвать затруднения. Узел пред�
ставляет собой увеличенную дольку или не�
сколько долек, состоящих из трубочек, плотно
упакованных в миоэпителиальном пролифера�
те.

•  МикрожелезистыйМикрожелезистыйМикрожелезистыйМикрожелезистыйМикрожелезистый аденозаденозаденозаденозаденоз — процесс, родствен�
ный склерозирующему аденозу. Характеризу�
ется пролиферацией мелких тонких трубочек,
инфильтрирующих жир и соединительноткан�
ную строму, окружающую дольки. Трубочки ок�
руглые, имеют типичный эпителий, скомпоно�
ваны беспорядочно и не расходятся из
фиброзного центра, как это бывает при тубу�
лярной карциноме. Депозиты эластина отсут�
ствуют, строма достаточно рыхлая, рядом об�
наруживаются нормальные дольки. Нет
воспалительной инфильтрации и миоэпители�
альной пролиферации. Это редкое, предполо�
жительно доброкачественное образование.

РадиальныйРадиальныйРадиальныйРадиальныйРадиальный рубецрубецрубецрубецрубец — особый вид склеротичес�
ких изменений, играющий важную роль в канце�
рогенезе. Радиальный рубец формируется на базе
терминальной протоково�дольковой единицы
(проток с окружающими дольками). Последние
исследования показали, что радиальный рубец
— стартовая площадка для развития тубулярной
карциномы. Радиальный рубец встречается очень
часто (в 16% случаев при мастэктомии по поводу
рака), часто множественен (более 25 в одной
МЖ). Большинство радиальных рубцов очень
малы и не видны невооружённым глазом, хотя
встречаются и более крупные, до 1–2 см, опреде�
ляемые на маммо�грамме как звёздчатые образо�
вания.
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МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически радиальный рубец имеет звёздчатую
конфигурацию, с расходящимися тяжами серовато�
жёлтого цвета, иногда с наличием небольших кист.

ГГГГГистологическиистологическиистологическиистологическиистологически строение радиального рубца характер�
но. В центре его содержатся массивные отложения
эластина и облитерированные протоки с гиперэлас�
тозом стенок, вокруг которых определяются беспо�
рядочно расположенные мелкие тубулярные струк�
туры, как бы инфильтрирующие строму (так
называемая «псевдоинфильтрация»). Трубочки обыч�
но выстланы эпителием и миоэпителием, но иногда
слой миоэпителия отсутствует. По направлению к цен�
тру рубца наблюдается «стягивание» окружающих
долек и протоков, расположенных в тяжах фиброз�
ной ткани. Эти радиальные тяжи имеют характерную
конусовидную форму, с верхушкой, направленной к
центру. Архитектоника радиального рубца достаточ�
но характерна, имеет единую схему строения, несмот�
ря на разнообразие морфологических структур. Ру�
бец особенно хорошо виден, если расположен среди
жировой ткани. Дольки и протоки в зоне рубца часто
изменены (как при кистозной болезни), могут встре�
титься внутрипротоковые папилломы, дольковая ги�
перплазия, эпителиоз. Пролиферацию мелких трубо�
чек с однослойной выстилкой в направлении
окружающей жировой ткани следует расценивать как
состояние, пограничное с тубулярным раком (если
трубочки расположены среди жира — тубулярный
рак). При подозрении на малигнизацию рекоменду�
ются широкое локальное удаление и динамическое
наблюдение. В редких случаях в радиальных рубцах
может развиться угревидный и дольковый рак. Ради�
альный рубец развивается на фоне облитеративной
мастопатии (ретенционного синдрома). Переживаю�
щий эпителий сателлитных протоков, вероятно, и даёт
начало мелким тубулярным структурам, типичным
для этого процесса. Радиальные рубцы описаны в
других органах (лёгкое, щитовидная железа), где они
также имеют отношение к канцерогенезу.

ÐÀÊ ÌÎËÎ×ÍÎÉ ÆÅËÅÇÛ

МКБМКБМКБМКБМКБ: C50 Злокачественное новообразование мо�
лочной железы, МКБ: D05 Карцинома in situ мо�
лочной железы.

Согласно Международной гистологической клас�
сификации опухолей молочной железы (ВОЗ,
Женева, 1984), выделяют следующие формы рака
молочной железы.

††††† НеинфильтрирующиеНеинфильтрирующиеНеинфильтрирующиеНеинфильтрирующиеНеинфильтрирующие: внутрипротоковый рак,
дольковый рак in situ.

††††† ИнфильтрирующиеИнфильтрирующиеИнфильтрирующиеИнфильтрирующиеИнфильтрирующие: инфильтрирующий протоко�
вый рак, инфильтрирующий протоковый рак с пре�
обладанием внутрипротокового компонента, ин�
фильтрирующий дольковый рак, слизистый рак,
медуллярный рак, папиллярный рак, тубулярный
рак, аденокистозный рак, секреторный (ювениль�
ный) рак, апокринный рак, рак с метаплазией (плос�
коклеточного типа, веретеноклеточного типа, хон�
дроидного типа и остеоидного типа, смешанного
типа), другие.

††††† БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь ПеджетаПеджетаПеджетаПеджетаПеджета соскасоскасоскасоскасоска.

•••••  ВнутрипротоковыйВнутрипротоковыйВнутрипротоковыйВнутрипротоковыйВнутрипротоковый ракракракракрак (рак in situ) протоков
МЖ не инвазирует окружающую строму и ха�
рактеризуется различными типами роста ати�
пичного эпителия: солидным, угревидным, па�
пиллярным, криброзным, мостовидным и др.
(рис. 17�11 на вклейке). Опухоль распростра�
няется интраканаликулярно в пределах долек
МЖ.

•••••  ИнфильИнфильИнфильИнфильИнфильтрирующийтрирующийтрирующийтрирующийтрирующий протоковыйпротоковыйпротоковыйпротоковыйпротоковый ракракракракрак включает
в себя основную массу раковых опухолей МЖ.
Термин «протоковый» достаточно неопределё�
нен. Считалось, что рак всегда возникает из
эпителия протоков и, следовательно, должен
называться протоковым раком. Дольковый рак
стал известен в 1940�х годах и был назван так
потому, что дольковый рак in situ локализуется
в дольках. Другими особыми формами рака МЖ
являются слизистый (коллоидный) рак и ме�
дуллярный рак с лимфоидной инфильтрацией
стромы. В 1970 г. тубулярный рак МЖ также
был выделен как особый тип. После выделе�
ния этих особых форм осталась большая груп�
па раков МЖ (75–85%), обозначенная как
«протоковый рак без особых признаков». В на�
стоящее время термин «протоковый рак» по�
степенно утрачивает свой смысл, так как появ�
ляется всё больше данных о том, что рак
подобного типа возникает и в дольке, поэтому
определения «протоковый» и «дольковый»
мало что дают для понимания гистогенеза опу�
холей.

††††† Материалы маммографического скрининга (Шве�
ция) показывают, что тубулярный рак (рис. 17�12
на вклейке) составляет значительную часть выяв�
ляемого рака МЖ (от 20 до 50%). По мнению швед�
ских исследователей, менее дифференцированные
формы протокового рака могут возникнуть из пред�
существующего тубулярного рака путём опухоле�
вой прогрессии. Известно, что тубулярный рак ча�
сто содержит примесь менее дифференцированных
«протоковых» структур. Следует подчеркнуть, что
подобные выводы могли быть сделаны только на
материалах маммографического скрининга, позво�
лившего выявлять непальпируемые раковые опухо�
ли и таким образом уточнить как «первоначальную»
форму рака, так и результаты его возможной про�
грессии по мере увеличения размеров узла.

††††† При адекватном исследовании тубулярной карци�
номы всегда находят отложения эластина — остат�
ки радиального рубца (рост в рубце), что характер�
но для достаточно большой группы карцином,
которые как бы составляют ряд с постепенным
уменьшением количества трубочек и возрастанием
пропорции менее дифференцированных «протоко�
вых» структур, вплоть до полного исчезновения ту�
бул, т.е. опухоль вся состоит из протоковых струк�
тур (в классификации ВОЗ их описывают как
отличающиеся от трубочек многорядностью эпи�
телиальной выстилки). Карциномы этой группы
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отличаются умеренной клеточной атипией. Внут�
рипротоковый рост менее выражен, врастание в
дольки («канцеризация» долек) не встречается.
Статистические материалы показывают существо�
вание корреляции между подтипом опухоли, вели�
чиной опухолевого узла и частотой метастазов в под�
мышечные лимфоузлы (постепенное увеличение
этих показателей от высокодифференцированного
тубулярного рака к низкодифференцированному
тубулярно�протоковому раку).

•••••  УУУУУгревидныйгревидныйгревидныйгревидныйгревидный ракракракракрак получил название из�за плот�
ных серо�жёлтых угревидных цилиндров, ко�
торые могут выдавливаться на поверхность раз�
реза. Таков макроскопический вид
интрадуктального (Са in situ) угревидного рака.
Комедоны представляют собой некротические
массы и могут развиваться на фоне внутрипро�
токового рака с солидными, крибриформны�
ми, папиллярными или мостовидными струк�
турами. При инвазии появляется более или
менее распространённый инфильтрирующий
рост. Выражен интрадуктальный рост с канце�
ризацией долек (рис. 17�13 на вклейке). Мак�
роскопически опухоль серо�розового цвета, с
влажной поверхностью разреза, в виде узла с
полициклическим контуром. Этот тип рака на�
чинается как атипическая интрадуктальная
или интралобулярная пролиферация, в ряде
случаев как атипический эпителиоз (карцино�
ма in situ) протоково�дольковой единицы и ха�
рактеризуется гораздо более выраженной кле�
точной атипией, нежели
тубулярно�протоковый рак.

•••••  КанцеризацияКанцеризацияКанцеризацияКанцеризацияКанцеризация — интрадуктальный рост с вра�
станием в концевые протоки ацинуса долек.

•••••  Может встречаться развитие рака в кистах МЖ,
в частности хорошо дифференцированного па�
пиллярного рака, особенно у пожилых жен�
щин. Прогноз благоприятный даже без ради�
кальной мастэктомии. Рецидивы и метастазы
рака редки, опухоль растёт внутри кисты, без
инвазии окружающей ткани.

•••••  СлизистыйСлизистыйСлизистыйСлизистыйСлизистый ракракракракрак часто встречается у женщин по�
жилого возраста, это узел с полициклическим
контуром, чёткой границей и блестящей по�
верхностью, при разрезе слизистый материал
остаётся на ноже. Гистологически представлен
«озёрами» слизи, в которых расположены ком�
плексы раковых клеток.

•••••  МедуллярныйМедуллярныйМедуллярныйМедуллярныйМедуллярный ракракракракрак ссссс лимфоиднойлимфоиднойлимфоиднойлимфоиднойлимфоидной инфильинфильинфильинфильинфильтра�тра�тра�тра�тра�
циейциейциейциейцией стромыстромыстромыстромыстромы. В типичных случаях это хорошо
отграниченная опухоль, мягкая, на разрезе —
серо�красного цвета с участками некроза жёл�
того цвета. Опухоль может быть отграничена

подобием псевдокапсулы. Клетки опухоли
очень крупные, полиморфные, формируют
скопления, тяжи, альвеолы, разделённые плот�
ным инфильтратом из лимфоцитов с приме�
сью плазматических клеток, участки некроза
обычно крупные, хорошо очерченные, часто
окружены валом из гистиоцитов и фиброблас�
тов, иногда с гигантоклеточной реакцией. Не�
которые авторы относят медуллярную карци�
ному к опухолям с более благоприятным
прогнозом.

•••••  ДольковаяДольковаяДольковаяДольковаяДольковая карциномакарциномакарциномакарциномакарцинома ininininin situsitusitusitusitu была описана в
конце прошлого века. Прошло, однако, много
времени, прежде чем эта патология была при�
знана всеми как раковое или предраковое по�
ражение, и до сих пор по этому поводу ведётся
много споров. Это весьма характерный процесс
(рис. 17�14 на вклейке). Концевые трубочки в
одной или нескольких дольках трансформиру�
ются в компактные, округлые агрегаты одно�
типных мелких клеток со светлой цитоплазмой
(предположительно миоэпителиальных), в яд�
рах видны отчётливые мелкие нуклеолы, ми�
тозы очень редки. На фоне атрофических из�
менений МЖ у пожилых женщин развивается
трудно диагностируемый атрофический вари�
ант лобулярной карциномы in situ. Процесс
часто бывает двухсторонним. Переход долько�
вой карциномы in situ в инфильтрирующий
дольковый рак практически никогда не опре�
деляется, они как бы сосуществуют. Иногда эта
патология ассоциируется с протоковым раком.
Всё это свидетельствует о том, что дольковая
карцинома in situ является маркёром малигни�
зации, но изменения сами по себе не злокаче�
ственны.

•••••  ИнфильИнфильИнфильИнфильИнфильтрирующийтрирующийтрирующийтрирующийтрирующий дольковойдольковойдольковойдольковойдольковой ракракракракрак характери�
зуется диффузным ростом, клетки растут цуга�
ми, часто окружая сохранившиеся протоки
(рис. 17�15 на вклейке). Клетки мелкие или
более крупные, часто с оптически пустой ци�
топлазмой, иногда содержат муцин. Рядом с
инвазией встречаются очаги дольковой карци�
номы in situ, обычно многочисленные. Мета�
стазы дольковой карциномы в лимфоузлах ра�
стут диффузно, имитируя злокачественную
лимфому.

•••••  АденокистозныйАденокистозныйАденокистозныйАденокистозныйАденокистозный ракракракракрак — редкая форма рака МЖ,
аналогичен раку слюнной железы, встречается
у пожилых женщин. Метастазы в лимфоузлах
редки. Прогноз этой опухоли благоприятен.
Гистологически рак чётко очерчен, растёт опу�
холевыми полями с развитой стромой, пост�

1

1

1
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роен из однотипных клеток среднего размера,
формирующих криброзные структуры с округ�
лыми пространствами, заполненными секре�
том.

•••••  СекреторныйСекреторныйСекреторныйСекреторныйСекреторный ювенильныйювенильныйювенильныйювенильныйювенильный ракракракракрак — исключитель�
но редкий тип рака с благоприятным прогно�
зом. Полагали, что он встречается только у де�
тей и поэтому назван ювенильным раком;
однако в литературе описаны случаи развития
рака этого типа у молодых женщин. Прогноз
благоприятный. Характеризуется ациноподоб�
ными скоплениями крупных, светлых клеток с
вакуолизированной цито�плазмой, группиру�
ющихся вокруг пространств, заполненных сек�
ретом. Атипия небольшая, митозы редки.

•••••  ЛипидосекретирующийЛипидосекретирующийЛипидосекретирующийЛипидосекретирующийЛипидосекретирующий ракракракракрак состоит из круп�
ных вакуолизированных или слабозернистых
клеток, содержащих различное количество
жира. Клетки сгруппированы в комплексы,
разделённые узкими прослойками стромы, все�
гда инфильтрированной лимфоцитами.

•••••  Описан рак МЖ с карциноидными признака�
ми.

ÌÅÇÅÍÕÈÌÀËÜÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

Большинство мезенхимальных мягкотканных
опухолей не характерны для МЖ, однако изред�
ка в ней встречаются.

•  Единственной специфичной для МЖ опухо�
лью является листовиднаялистовиднаялистовиднаялистовиднаялистовидная цистосаркомацистосаркомацистосаркомацистосаркомацистосаркома, со�
стоящая из стромального и эпителиального
компонентов. В большинстве случаев поведе�
ние этой опухоли вполне доброкачественное,
но иногда непредсказуемое. Малигнизирует�
ся обычно стромальный компонент. Опухоль
достигает больших размеров и часто содержит
кисту с папиллярно�листовидными разраста�
ниями внутри стромы, выстланными регуляр�
ным одно� и двурядным эпителием. Истинной
капсулы нет. Строма клеточна, с атипией, час�
ты фигуры митозов. Обычно после полного ис�
сечения или подкожной мастэктомии прогноз
хороший, лишь в единичных случаях через не�
сколько лет могут развиться метастазы. Мета�
стазы в лимфоузлы крайне редки. При локаль�
ном удалении могут быть рецидивы. Опухоль
бывает мультилобулярной (мультикистозной)
с мелкими дочерними образованиями, кото�
рые и являются источником рецидива. Изред�
ка встречается листовидная цистосаркома с
протоковым раком in situ, с метапластически�
ми изменениями (встречаются сальная диффе�

ренцировка эпителиального компонента и ко�
стная метаплазия стромы).

•  В МЖ изредка развиваются первичные остео�
хондросаркомы (чаще как метапластический
компонент раковой опухоли). Ангиомы МЖ и
ангиосаркома (злокачественная гемангиоэндо�
телиома) считаются редкими новообразовани�
ями. АнгиосаркомаАнгиосаркомаАнгиосаркомаАнгиосаркомаАнгиосаркома может развиться в любом
возрасте, макроскопически это инфильтриру�
ющая опухоль, пёстрого вида на разрезе, обиль�
но кровоточащая, гистологически представ�
ленная диффузно разрастающимися
нерегулярными сосудистыми каналами, выст�
ланными эндотелием с признаками атипии,
инфильтрирующая внутри� и междольковую
строму. Быстро даёт отдалённые гематогенные
метастазы.

ÁÎËÅÇÍÈ ÑÎÑÊÀ

•••••  БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь ПеджетаПеджетаПеджетаПеджетаПеджета — наиболее типичная бо�
лезнь соска, макроскопически проявляющая�
ся экземоподобными изменениями, с сероз�
ным или геморрагическим отделяемым, а
позднее — изъязвлением. Гистологически ха�
рактерно наличие в эпидермисе соска крупных
светлых клеток с пузырьковидными ядрами и
крупными ядрышками, часто митотически де�
лящихся. При исследовании крупных прото�
ков соска можно обнаружить очаги карцино�
мы in situ.

•••••  ФлоридныйФлоридныйФлоридныйФлоридныйФлоридный аденоматозаденоматозаденоматозаденоматозаденоматоз соскасоскасоскасоскасоска — редкий про�
цесс, который — благодаря поверхностной ло�
кализации — легко диагностируется. Клини�
чески проявляется кровянистыми
выделениями из соска и появлением грибовид�
ной опухоли. Опухоль представлена папилляр�
но�аденоматозными и тубулярными структура�
ми с одно� и двухрядным эпителием без
выраженной атипии, часто с гиалинозом стро�
мы. Флоридный аденоматоз с явлениями вы�
раженной атипии и многорядностью эпителия
трубочек может трансформироваться в адено�
карциному соска.

•••••  ДемодекозДемодекозДемодекозДемодекозДемодекоз соска вызывается клещом Demodex
folliculorum, локализующимся в расширенных
волосяных фолликулах.

•••••  Сосок является частым местом развития доб�
рокачественной лимфоплазии кожи, особенно
у детей и подростков. Проявляется интенсив�
ной лимфоцитарной инфильтрацией дермы с
формированием фолликулов, иногда со свет�
лыми центрами.
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ÁÎËÅÇÍÈ ÌÓÆÑÊÎÉ ÌÎËÎ×ÍÎÉ ÆÅËÅÇÛ

•••••  ГГГГГинекомастияинекомастияинекомастияинекомастияинекомастия (МКБ: N62 Гипертрофия молоч�
ной железы) — развитие ткани МЖ в области
соска у мужчин в результате неполной регрес�
сии её закладки и эстрогенной стимуляции. В
большинстве случаев гинекомастия наблюда�
ется у подростков при дисбалансе половых гор�
монов, на фоне возрастающей секреции гипо�
физарного гонадотропина и СТГ. Многие
случаи гинекомастии у взрослых связаны с гор�
монпродуцирующими опухолями или болезня�
ми печени, при которых нарушается метабо�
лизм эстрогенов. Наиболее частый тип
гинекомастии — ятрогенный, развивается у
пациентов с раком предстательной железы при
лечении эстрогенами. Показано также, что ги�
некомастия имеет 2 фазы: раннюю — актив�
ную, и позднюю — склеротическую.

Гинекомастия имеет много гистологических вариантов.
Гинекомастия ювенильного типа напоминает МЖ,
развивающуюся в периоде полового созревания, и ха�
рактеризуется пролиферацией протоков, но без фор�
мирования долек, эпителий в протоках может обра�
зовывать микропапиллярные разрастания. Протоки
окружены скудной миксоидной стромой. У мальчи�
ков с ожирением МЖ состоит в основном из жира и
немногочисленных протоков. Иногда встречается ги�
некомастия с образованием долек. Гинекомастия ча�
сто унилатеральна, так как остатки ткани МЖ могут
сохраняться только с одной стороны.

•••••  РакРакРакРакРак МЖ у мужчин — большая редкость (менее
1%). В мужской МЖ встречаются те же гисто�
логические варианты рака, что и у женщин.
Описаны метастазы рака предстательной же�
лезы в МЖ с признаками гинекомастии.

ÏÐÎ×ÈÅ ÎÏÓÕÎËÈ

ИнфильИнфильИнфильИнфильИнфильтрирующийтрирующийтрирующийтрирующийтрирующий фиброматозфиброматозфиброматозфиброматозфиброматоз — редкая опу�
холь МЖ, обнаруживаемая при маммографии и
симулирующая рак. Это плотная, звёздчатой
формы опухоль, клинически не отличимая от
карциномы. Обычно она глубоко локализована
в МЖ, так как развивается из глубокой фасции.
Опухоль представлена разрастаниями умеренно�
клеточной соединительной ткани с небольшой
круглоклеточной инфильтрацией по периферии.
Опухоль доброкачественна и, вероятно, пред�
ставляет собой реактивный фиброматоз типа уз�
ловатого фасциита, хотя может быть клеточной
и проявлять признаки атипии. Иногда развива�
ется после травмы или операции.

Изредка в МЖ встречаются плеоморфные аде�
номы, аналогичные таковым в слюнных железах.

ÏÀÒÎËÎÃÈß ÁÅÐÅÌÅÍÍÎÑÒÈ*
Среди патологических процессов во время бере�
менности особого внимания заслуживают ано�
малии плацентации, патология плодных оболо�
чек и пуповины, инфекционные поражения,
расстройства маточно�плацентарного кровооб�
ращения, самопроизвольное прерывание бере�
менности, гестационная трофобластическая бо�
лезнь, эктопическая беременность.

ÀÍÎÌÀËÈÈ ÏËÀÖÅÍÒÀÖÈÈ

Патогенез аномалий формы плаценты (МКБ:
O43.1 Аномалия плаценты) недостаточно ясен.

•••••  ДобавочнаяДобавочнаяДобавочнаяДобавочнаяДобавочная долькадолькадолькадолькадолька. Участок или несколько уча�
стков плацентарной ткани располагаются на
расстоянии от основной плаценты. Имеется
почти в 3% последов. Сосуды, снабжающие до�
бавочную дольку, в основном проходят через
участок плодных оболочек, лишённый плацен�
тарной ткани. Осложнения: травматизация
этих сосудов во время родоразрешения приво�
дит к кровоизлияниям у плода, а тромбоз мо�
жет вызвать тромбоэмболию, множественные
инфаркты мозга. После выделения плаценты
долька может остаться в матке, что приводит к
послеродовому кровотечению или развитию
инфекции.

•••••  ПлацентаПлацентаПлацентаПлацентаПлацента двудольчатаядвудольчатаядвудольчатаядвудольчатаядвудольчатая состоит из двух иден�
тичного размера долей, разделённых плодны�
ми оболочками или связанных узким тяжем
хориальной ткани. Пуповина прикрепляется в
центре между долями. Осложнения: кровоте�
чения в 1�м триместре, ручное отделение пла�
центы после родоразрешения.

•••••  ПлацентаПлацентаПлацентаПлацентаПлацента экстрахориальнаяэкстрахориальнаяэкстрахориальнаяэкстрахориальнаяэкстрахориальная, в которой хори�
альная пластинка (ворсинчатый хорион) мень�
ше базальной (децидуальная оболочка). Раз�
деление на гладкий и ворсинчатый хорион
происходит не по краю плацентарной ткани
(норма), а на поверхности последней, на не�
котором расстоянии от периферии плаценты.
Различают 2 типа экстрахориальной плаценты
— с плоским переходом (placenta
circummarginatа) и в виде складки (placenta
circumvallatа). Последний тип плаценты свя�
зан с повышенной частотой преждевременных
родов, гипоксией плода, рождением детей с
низкой массой тела, перинатальной смертно�
стью.

* Автор раздела «Патология беременности» — Н.И. Кондриков.
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ÏÀÒÎËÎÃÈß ÏÐÈÊÐÅÏËÅÍÈß
ÏËÀÖÅÍÒÛ

Патология прикрепления плаценты (МКБ:
O43.9 Плацентарное нарушение неуточнённое)
может быть тотальной (всей плаценты), частич�
ной (с вовлечением одного или нескольких ко�
тиледонов) и очаговой (отдельные участки пла�
центы), что приводит к невозможности её
отделения после родоразрешения.

•••••  ПлацентаПлацентаПлацентаПлацентаПлацента приросшаяприросшаяприросшаяприросшаяприросшая (placenta accreta). Ворси�
ны хориона находятся в непосредственном со�
прикосновении с миометрием, децидуальная
ткань отсутствует, вместо неё рыхлая соедини�
тельная (местами хориальная) ткань отделена
от миометрия слоем фибрина. Предраспола�
гающими факторами являются предлежание
плаценты, рубец после кесарева сечения, руч�
ное выделение плаценты (в анамнезе), лейо�
миома, аномалии развития матки. Развитие
плода не нарушается. Основные клинические
признаки патологии: отсутствие отделения
плаценты в третьем периоде родов и кровоте�
чение после рождения ребёнка, не поддающе�
еся консервативной терапии и служащее пока�
занием к гистерэктомии. При данной
патологии возможен разрыв матки. Материн�
ская смертность составляет 2–3%.

•••••  ПлацентаПлацентаПлацентаПлацентаПлацента врастающаяврастающаяврастающаяврастающаяврастающая (placenta increta): ворси�
ны хориона внедряются в прилежащий мио�
метрий на небольшую глубину.

•••••  ПлацентаПлацентаПлацентаПлацентаПлацента прорастающаяпрорастающаяпрорастающаяпрорастающаяпрорастающая (placenta percreta):
ворсины хориона проникают в миометрий на
значительную глубину.

ÏÀÒÎËÎÃÈß ÏÓÏÎÂÈÍÛ

Прикрепление пуповины к плаценте может быть
центральным, эксцентричным, краевым. Клини�
ческое значение имеет оболочечное прикрепле�
ние пуповины (в 1% плацент). Осложнения: вы�
сокий риск разрыва сосудов пуповины во время
беременности и в родах, приводящий к гибели
плода.

АномалияАномалияАномалияАномалияАномалия сосудовсосудовсосудовсосудовсосудов пуповиныпуповиныпуповиныпуповиныпуповины (МКБ: O69 Роды
и родоразрешение, осложнившиеся патологичес�
ким состоянием пуповины) — аплазия одной из
артерий пуповины (наблюдается в 1% плацент)
— чаще отмечается при беременности двойней
и сопровождается развитием врождённых поро�
ков мочевой и сердечно�сосудистой систем, при�
водит к мертворождаемости или гибели ребёнка
в неонатальном периоде.

ÏÀÒÎËÎÃÈß ÀÌÍÈÎÍÀ

•••••  МноговодиеМноговодиеМноговодиеМноговодиеМноговодие (гидрамнион; МКБ: O40 Много�
водие). Количество околоплодных вод превы�
шает 1500 мл. Первичный идиопатический
гидрамнион возникает вследствие дефицита
рецепторов пролактина в гладком хорионе.
Вторичный гидрамнион может возникнуть у
беременной с СД, при многоплодной и резус�
конфликтной беременности, при аномалиях
развития плода (анэнцефалия), опухолях пла�
центы. Осложнения: самопроизвольный выки�
дыш, преждевременный разрыв плодных обо�
лочек.

•••••  МаловодиеМаловодиеМаловодиеМаловодиеМаловодие (олигогидрамнион; МКБ: O41.0
Олигогидрамнион). Количество околоплодных
вод менее 600 мл. Может сопровождаться ис�
кривлением позвоночника и аномалиями ко�
нечностей у плода, а также образованием сра�
щений между кожей плода и амнионом.
Маловодие сочетается с врождёнными анома�
лиями мочевыделительной системы (агенезия
почек), синдромом задержки развития плода.

•••••  НесвоевременныйНесвоевременныйНесвоевременныйНесвоевременныйНесвоевременный разрывразрывразрывразрывразрыв плодныхплодныхплодныхплодныхплодных оболочекоболочекоболочекоболочекоболочек
(МКБ: O42 Преждевременный разрыв плодных
оболочек). Преждевременный (до начала ро�
довой деятельности) или ранний разрыв плод�
ных оболочек (до раскрытия шейки матки) и
отхождение околоплодных вод наблюдаются
при узком тазе, тазовом предлежании плода,
многоводии. При длительном безводном пе�
риоде могут развиться воспалительные изме�
нения в плаценте, эндометрит в родах, асфик�
сия плода.

ÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÅ ÈÇÌÅÍÅÍÈß
ÏÎÑËÅÄÀ

МКБМКБМКБМКБМКБ: O41.1 Инфекция амниотической полости
и плодных оболочек.

Инфицирование может произойти восходящим
или гематогенным путём.

•••••  ХориоамнионитХориоамнионитХориоамнионитХориоамнионитХориоамнионит — одна из наиболее частых
причин преждевременного родоразрешения.
Диагностируется с одинаковой частотой как
при целом плодном пузыре, так и при несво�
евременном разрыве плодных оболочек.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Отмечается инфильтрация лимфоци�
тами, иногда с примесью ПЯЛ и некротическими
изменениями в основном во внеплацентарных плод�
ных оболочках, особенно в области разрыва плод�
ного пузыря. Нередко сопровождается инфильт�
рацией децидуальной ткани, преимущественно
вокруг сосудов (базальный децидуит).
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Хориоамнионит увеличивает риск возникновения ин�
фекционных заболеваний у плода (пневмония, ин�
фекции кожи и глаз) и матери (послеродовый эн�
дометрит).

•••••  ВиллузитВиллузитВиллузитВиллузитВиллузит может быть очаговым или диффуз�
ным. Выявляется в 1% плацент. В связи с низ�
кой частотой выделения микроорганизмов не
исключается, что часть поражений представ�
ляет собой иммунологическую реакцию.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. В ворсинах хориона имеется лимфо�
идно�гистиоцитарная инфильтрация, изредка с
включением плазмоцитов. Основой инфильтрации
являются T�лимфоциты (хелперы) и активирован�
ные макрофаги.

Виллузит нередко сопровождается развитием синд�
рома задержки роста плода.

ÐÀÑÑÒÐÎÉÑÒÂÀ ÌÀÒÎ×ÍÎ-
ÏËÀÖÅÍÒÀÐÍÎÃÎ ÊÐÎÂÎÎÁÐÀÙÅÍÈß

МКБМКБМКБМКБМКБ: O36.5 Недостаточный рост плода, требу�
ющий предоставления медицинской помощи
матери.

•••••  ИнфарктыИнфарктыИнфарктыИнфарктыИнфаркты плацентыплацентыплацентыплацентыплаценты развиваются вследствие
нарушения маточно�плацентарного кровооб�
ращения. Свежие инфаркты тёмно�красного
цвета, по мере организации они становятся
более плотными, коричневатого, желтоватого
или белого цвета.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. На ранних этапах отмечается ком�
пактное расположение ворсин хориона с облите�
рацией межворсинчатого пространства и некроби�
озом синцитиотрофобласта, со временем ворсины
хориона подвергаются дистрофическим изменени�
ям и старые инфаркты представляют собой скоп�
ление «теней» ворсин, окружённых фибрином.

При инфарктах, занимающих более 10% ткани пла�
центы, отмечается высокая частота гипоксии и за�
держки развития плода, его внутриутробной гибе�
ли.

•••••  ТТТТТромбозромбозромбозромбозромбоз межворсинчатогомежворсинчатогомежворсинчатогомежворсинчатогомежворсинчатого пространствапространствапространствапространствапространства мо�
жет быть изолированным или множествен�
ным, обычно локализуется между хориальной
и базальной пластинками. Тромбы, как пра�
вило, диаметром 1–2 см и содержатся в 40%
плацент.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Тромб состоит из эритроцитов (ма�
тери и плода) и фибрина, постепенно становится
слоистым — слой эритроцитов, слой фибрина; не
подвергается организации.

Массивный субхориальный тромбоз может привести
к внутриутробной гибели плода.

•••••  ГГГГГематомаематомаематомаематомаематома плацентыплацентыплацентыплацентыплаценты может быть ретроплацен�
тарной, краевой, субамниональной. При мик�
роскопическом исследовании: состоит из
эритроцитов и фибрина. Наибольшую опас�

ность для плода представляет массивная рет�
роплацентарная гематома в связи с кровоте�
чением из спиральных артерий эндометрия.
Может привести к частичной или полной от�
слойке плаценты. Рождение мёртвого плода
при доношенной беременности наблюдается
при отслойке площади материнской поверх�
ности плаценты не менее 70%, при недоно�
шенной беременности — 30%.

ÃÅÑÒÎÇ

Гестоз (МКБ: O10–O16 Отёки, протеинурия и
гипертензивные расстройства во время беремен�
ности, родов и в послеродовом периоде) — сим�
птомокомплекс, включающий развитие гипер�
тензии в сочетании с протеинурией и отёками и
развивающийся после 20 нед беременности (в
зарубежной литературе используется наимено�
вание «преэклампсия»). Чаще развивается у жен�
щин, страдающих соматическими заболевани�
ями (гипертензия, болезни почек, СД), у
первородящих моложе 18 лет и у женщин стар�
ше 35 лет. Эклампсия означает появление судо�
рог у пациентки с тяжёлым гестозом. Гестоз вы�
зывает задержку развития и антенатальную
гибель плода, повышение показателей перина�
тальной заболеваемости и смертности.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез неизвестны. Гестоз со�
провождается снижением маточно�плацентар�
ного кровотока и развитием ишемии плацен�
тарной ткани. Не исключается, что у женщин
с гестозом не происходит «второй волны» внут�
рисосудистой миграции трофо�бласта, спи�
ральные артерии сохраняют мышечно�эласти�
ческую оболочку и не подвергаются
расширению. Развивающаяся гипоперфузия
межворсинчатого пространства способствует
развитию ишемии и инфарктов плаценты.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически плацента не изменена или
несколько крупнее, чем при неосложнённой
беременности, с обширными инфарктами, воз�
можно наличие ретроплацентарной гематомы
(15% плацент).

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Специфической морфологичес�
кой картины не наблюдается. Ворсины хори�
она при гестозе с пролиферацией синцитиот�
рофобласта,  утолщённой базальной
мембраной, мелкими и слабо выраженными
фетальными капиллярами, увеличенным стро�
мальным компонентом. Множество мелких
ворсин с «синцитиальными узелками». Отме�
чаются сужение и облитерация артерий в ство�
ловых ворсинах. Изменения в маточных спи�
ральных артериях состоят в появлении острой
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некротизирующей артериопатии, для которой
характерны фибриноидный некроз сосудистой
стенки, накопление макрофагов, содержащих
липиды, и периваскулярная инфильтрация
мононуклеарными клетками.

ÀÁÎÐÒ

Аборт — самопроизвольное или искусственное
(хирургическое) прерывание беременности до
того, как плод становится жизнеспособным.

СамопроизвольныйСамопроизвольныйСамопроизвольныйСамопроизвольныйСамопроизвольный выкидышвыкидышвыкидышвыкидышвыкидыш (МКБ: O03 Са�
мопроизвольный аборт) может быть обуслов�
лен фетальными и материнскими факторами.
Самопроизвольное прерывание беременности
на ранних сроках (1�й триместр) в основном
связано с хромосомными нарушениями и па�
тологий со стороны иммунной системы, по�
здний выкидыш (2�й триместр беременности)
наиболее часто является следствием патоло�
гических изменений в материнском организ�
ме (истмико�цервикальная недостаточность,
аномалии развития матки, инфекция).

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. При морфологическом исследовании
самопроизвольного выкидыша на ранних сроках
беременности преобладает децидуальная ткань с
расстройством кровообращения и распадом. Вор�
сины могут быть неизменёнными или с патологи�
ческими изменениями, свидетельствующими о ги�
бели эмбриона или плода. Морфологические
изменения в ворсинах начинаются через 24 ч пос�
ле гибели эмбриона или плода и заканчиваются
через 5–6 дней, состоят в склерозе и облитерации
сосудов ворсин, постепенном усилении фиброзных
изменений стромы последних, утолщении базаль�
ной мембраны, тенденции к увеличению числа
«синцитиальных узелков» и клеток цитотрофобла�
ста. Пустой зародышевый мешок (анэмбриония) и
отёчные ворсины хориона, лишённые сосудов и с
дистрофическими изменениями трофобласта, ука�
зывают на гибель эмбриона уже в начальном пери�
оде развития.

КариотипированиеКариотипированиеКариотипированиеКариотипированиеКариотипирование. Большинство самопроизволь�
ных выкидышей на ранних сроках беременности
генетически детерминировано, что может быть ус�
тановлено при кариотипировании фетальной или
хориальной ткани. Наиболее часто определяются
трисомия, триплоидия и кариотип 45Х. Ранние вы�
кидыши характеризуются высоким показателем
анеуплоидии. Зависимость между хромосомными
нарушениями и структурно�функциональными
особенностями хориальной ткани отсутствует. В то
же время при выкидыше в результате триплоидии
морфологические изменения ворсин хориона име�
ют некоторое сходство с таковыми при частичном
пузырном заносе, при аутосомной трисомии на�
блюдается инфильтрация стромы ворсин моно�
нуклеарными клетками.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз в основном благоприятный. Для опреде�
ления причины привычного выкидыша рекомен�
дуется обследование женщины вне беременности.

ÏËÀÖÅÍÒÀÐÍÛÉ ÏÎËÈÏ

Плацентарный полип (МКБ: O90.8 Другие ос�
ложнения послеродового периода, не классифи�
цированные в других рубриках) образуется
вследствие остатков хориальной или плацентар�
ной ткани после искусственного прерывания бе�
ременности, выкидыша или после родов. Пре�
пятствует полноценной регенерации
эндометрия после аборта и послеродовой инво�
люции матки. Микроскопически состоит из
некротически изменённых и гиалинизирован�
ных ворсин хориона, лишённых трофобласта и
располагающихся среди фибрина и свёртков
крови. Лечение заключается в удалении плацен�
тарного полипа при диагностическом выскаб�
ливании эндометрия.

ÝÊÒÎÏÈ×ÅÑÊÀß (ÂÍÅÌÀÒÎ×ÍÀß)
ÁÅÐÅÌÅÍÍÎÑÒÜ

МКБМКБМКБМКБМКБ: O00 Внематочная [эктопическая] бере�
менность.

По разным причинам миграция оплодотворён�
ной яйцеклетки нарушается, что происходит
наиболее часто (95–97%) в маточной трубе, ред�
ко — в шейке матки, рудиментарном роге мат�
ки, яичнике и брюшной полости. Основными
факторами, нарушающими миграцию оплодот�
ворённой яйцеклетки, являются воспалитель�
ные изменения внутренних половых органов,
опухолеподобные процессы (кисты, эндометри�
оз) и опухоли, перекрёстная миграция яйцек�
летки, пороки развития матки, пластические
операции на маточных трубах.

•••••  ТТТТТрубнаярубнаярубнаярубнаярубная беременностьбеременностьбеременностьбеременностьбеременность (МКБ: O00.1 Трубная
беременность). Имплантация оплодотворён�
ной яйцеклетки обычно наблюдается в ампу�
лярном отделе маточной трубы, реже — в ист�
мическом и интрамуральном отделах.
Диагностике способствует определение титра
β�СЕ хорионического гонадотропина в пери�
ферической крови, данные эхографии органов
малого таза и лапароскопии. При диагности�
ческом выскабливании эндометрия наблюда�
ется гравидарная слизистая оболочка тела мат�
ки, элементы плодного яйца отсутствуют.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически при разрыве трубы на серозном
покрове имеется отверстие (иногда несколько) с
неровными краями и свёртками крови. При труб�
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ном аборте свёртки крови располагаются в области
брюшного отверстия трубы.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Децидуальная реакция в эндосаль�
пинксе выражена слабо, ворсины хориона нередко
располагаются среди крови в просвете маточной
трубы. Погружной рост трофобласта преимуще�
ственно наблюдается при имплантации оплодот�
ворённой яйцеклетки в истмическом отделе трубы.
Вокруг участка имплантации оплодотворённой яй�
цеклетки отмечается лимфогистиоцитарная ин�
фильтрация с вариабельным количеством лейко�
цитов. При полном трубном аборте и выбросе
плодного яйца в брюшную полость обнаружить его
элементы в маточной трубе не представляется воз�
можным, необходимо выявление элементов тро�
фобласта в свёртках крови из брюшной полости.
Среди женщин, подвергнутых оперативному лече�
нию, у 40% отмечается бесплодие, у многих — эк�
топическая беременность в оставленной маточной
трубе.

•••••  БеременностьБеременностьБеременностьБеременностьБеременность ввввв рудиментарномрудиментарномрудиментарномрудиментарномрудиментарном рогерогерогерогероге маткиматкиматкиматкиматки
(МКБ: O00.8 Другие формы внематочной бе�
ременности) прерывается на 3–4�м месяцах бе�
ременности. При исследовании удалённого
материала среди крови определяются элемен�
ты плодного яйца с дистрофическими измене�
ниями.

•••••  ШеечнаяШеечнаяШеечнаяШеечнаяШеечная беременностьбеременностьбеременностьбеременностьбеременность (МКБ: O00.8 Другие
формы внематочной беременности) сопровож�
дается обильным кровотечением во время от�
слойки плаценты. Этот вид эктопической бе�
ременности всегда заканчивается выкидышем.

•••••  ОвариальнаяОвариальнаяОвариальнаяОвариальнаяОвариальная беременностьбеременностьбеременностьбеременностьбеременность (МКБ: O00.2 Яич�
никовая беременность). Основными критери�
ями диагностики являются интактная маточ�
ная труба и локализация плодного яйца в
ткани яичника. Обычно прерывается в 1�м три�
местре беременности, хотя имеются сообще�
ния об извлечении живого ребёнка, у многих
из которых обнаружены аномалии развития.

•••••  БрюшнаяБрюшнаяБрюшнаяБрюшнаяБрюшная беременностьбеременностьбеременностьбеременностьбеременность (МКБ: O00.0 Абдоми�
нальная [брюшная] беременность) бывает пер�
вичной или вторичной — после отделения
плодного яйца при трубной или овариальной
беременности. Преимущественная локализа�
ция — поверхность брюшины. Большинство
плодов погибают, при извлечении живого ре�
бёнка нередко впоследствии отмечается его
нежизнеспособность.

ÎÏÓÕÎËÈ ÏËÀÖÅÍÒÛ

ГГГГГемангиомаемангиомаемангиомаемангиомаемангиома плацентыплацентыплацентыплацентыплаценты (хорангиома; МКБ: D39.2
Неопределённое новообразование плаценты) —
наиболее частая доброкачественная опухоль пла�
центы — очаговая пролиферация кровеносных
сосудов и стромы в одной или нескольких вор�

синах хориона. Может быть изолированным или
множественным поражением. Опухоль имеет вид
округлого с чёткой границей образования крас�
ного цвета, располагающегося среди плацентар�
ной ткани. Большинство опухолей мелкие, рас�
познаются при микроскопическом
исследовании ткани плаценты. Крупные обра�
зования диаметром более 5 см часто связаны с
полигидрамнионом или развитием водянки пло�
да. Крупная гемангиома, как и многочисленные
мелкие опухоли, могут способствовать развитию
гипоксии и задержке развития плода.

ÃÅÑÒÀÖÈÎÍÍÀß ÒÐÎÔÎÁËÀÑÒÈ×ÅÑÊÀß
ÁÎËÅÇÍÜ

Гестационная трофобластическая болезнь — об�
щий термин, который охватывает пузырный за�
нос, хориокарциному и трофобластическую опу�
холь плацентарного ложа; это опухоли или
опухолеподобные состояния, представляющие
собой аллотрансплантаты, возникают из продук�
та зачатия, который внедряется в ткани матери
[33].

•••••  ПузырныйПузырныйПузырныйПузырныйПузырный заносзаносзаносзаносзанос (МКБ: O01 Пузырный занос)
— трофобластическое поражение, для которо�
го характерны отёк ворсин хориона и проли�
ферация трофобласта без признаков инвазии в
миометрий и распространения в сосуды. Риск
пузырного заноса минимальный при беремен�
ности в возрасте 20–35 лет. У подростков мо�
ложе 15 лет этот риск в 20 раз выше, у женщин
старше 50 лет риск возникновения пузырного
заноса в 200 раз выше, чем для 20–35�летних.
Риск развития повторного пузырного заноса в
20–40 раз выше, чем риск возникновения пер�
вого пузырного заноса. Риск развития пузыр�
ного заноса повышен и у женщин, родивших
близнецов. Клинический диагноз ставят на
основании появления признаков гестоза на
ранних сроках беременности, несоответствия
размеров матки сроку беременности, маточных
кровотечений разной интенсивности, выделе�
ния пузырьков.

††††† ПолныйПолныйПолныйПолныйПолный пузырныйпузырныйпузырныйпузырныйпузырный заносзаносзаносзаносзанос (МКБ: O01.0 Пузырный
занос классический) возникает в связи с оплодо�
творением яйцеклетки с утраченным или инакти�
вированным ядром. Оплодотворение осуществля�
ется одним сперматозоидом с набором хромосом
23Х, который удваивается до 46ХХ, и потому пол�
ные пузырные заносы являются гомозиготными,
женскими и андрогенетическими по происхожде�
нию. Реже происходит оплодотворение двумя спер�
матозоидами, что приводит к набору хромосом
46ХХ или 46ХУ. В любом случае продукт зачатия
является для материнского организма полным ал�
лотрансплантатом. Хотя хромосомы при полном



Çàáîëåâàíèÿ æåíñêîé ïîëîâîé ñèñòåìû ✧ 533533533533533

пузырном заносе отцовского происхождения, ми�
тохондриальная ДНК имеет материнское происхож�
дение.

У половины больных после эвакуации пузырного
заноса в яичниках наблюдается развитие текалю�
теиновых кист, через 2–4 мес они подвергаются
спонтанной регрессии.

Размеры плаценты при полном пузырном заносе
превышают свойственные гестационному возрас�
ту, ворсины отёчные, имеют вид пузырьков и внеш�
не напоминают «гроздь винограда». Эмбрион от�
сутствует, погибает на ранней стадии, до развития
плацентарного кровообращения.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Ворсины крупные, округлой или
овальной формы, с выраженным отёком стромы,
который сопровождается формированием цистер�
ны в центре со смещением стромы к периферии.
Одновременно наблюдается гиперплазия цито� и
синцитиотрофобласта, которая может быть зна�
чительной (в большинстве ворсин) или незначи�
тельной (их части), очагового характера. В неко�
торых ворсинах возможно сохранение сосудов, но
они не содержат ядерных эритроцитов плода.

Полный пузырный занос обладает тенденцией к
местному инвазивному росту и диссеминации.

††††† ЧастичныйЧастичныйЧастичныйЧастичныйЧастичный пузырныйпузырныйпузырныйпузырныйпузырный заносзаносзаносзаносзанос (МКБ: O01.1 Пузыр�
ный занос неполный и частичный). Для него ха�
рактерны триплоидия (обычно 69ХХY, иногда
69ХХХ и редко 69ХYY), дополнительный гаплоид�
ный набор хромосом отцовского происхождения.
Триплоидия отмечается в 1–3% всех зачатий и по�
чти в 20% самопроизвольных выкидышей; не во
всех этих случаях возникает частичный пузырный
занос.

Триплоидный эмбрион обычно погибает на 8–9�й
неделе с появлением в последующем клиничес�
кой картины выкидыша. Размеры плаценты при
частичном пузырном заносе несколько превыша�
ют таковые при соответствующем гестационном
сроке. Среди ворсин хориона содержится вариа�
бельное количество пузырьков, не превышающих
в диаметре 0,5 см. Нередко пузырьки бывают ма�
лочисленными.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Частичный пузырный занос — мо�
заика из нормальных мелких ворсин и ворсин с
отёком разной интенсивности, вплоть до образо�
вания цистерн. В связи с гибелью плода и прекра�
щением кровообращения ворсины подвергаются
фиброзным изменениям, они приобретают фес�
тончатые очертания, что приводит к появлению
трофобластических включений в строме ворсин
хориона. Местами может наблюдаться слабая или
умеренно выраженная пролиферация трофобла�
ста, преимущественно синцитиотрофобласта. Не�
смотря на фрагментацию и аутолиз тканей плода,
они при частичном пузырном заносе сохраняют�
ся.

После удаления частичного пузырного заноса хи�
миотерапия применяется редко, развития хорио�
карциномы не установлено.

††††† ИнвазивныйИнвазивныйИнвазивныйИнвазивныйИнвазивный пузырныйпузырныйпузырныйпузырныйпузырный заносзаносзаносзаносзанос (МКБ: D39.2 Нео�
пределённое новообразование плаценты) характе�

ризуется наличием отёчных ворсин в миометрии и
его сосудах. Обычно выявляется в течение 6 мес
после удаления полного пузырного заноса. Ворси�
ны, свойственные пузырному заносу, с гиперпла�
зированным хориальным эпителием внедряются в
миометрий, иногда вплоть до серозного покрова с
прободением стенки матки. Нередко ворсины рас�
полагаются в венозных сосудах, без признаков ис�
тинного злокачественного роста, не прорастают
стенку сосуда. Иногда поражение представлено
кровоизлиянием, вокруг которого располагаются
ворсины, характерные для пузырного заноса, и от�
мечаются фиброзные изменения. Диагностика ин�
вазивного пузырного заноса возможна лишь при
наличии фрагментов миометрия с патологически
изменёнными ворсинами хориона. Инвазивный
пузырный занос редко приводит к летальному ис�
ходу, у большинства является самоограничиваю�
щимся процессом, эффективно лечится с помощью
химиотерапии, хотя иногда необходимо удаление
матки.

•••••  ХориокарциномаХориокарциномаХориокарциномаХориокарциномаХориокарцинома (МКБ: C58 Злокачественное
новообразование плаценты) — инвазивная
опухоль, состоящая из клеток трофобласта и
лишённая хориальных ворсин.

РискРискРискРискРиск развитияразвитияразвитияразвитияразвития хориокарциномы зависит от характе�
ра предыдущей беременности: 50% развивается
после полного пузырного заноса, 25% — после са�
мопроизвольного выкидыша, 22,5% — после нор�
мальных родов и 2,5% — после эктопической бере�
менности. Наиболее частым клиническим
симптомом является кровотечение (в связи с тен�
денцией опухоли к ранней сосудистой инвазии и
широко распространённой диссеминации, даже
когда размеры поражения небольшие). Метастазы
наиболее часто выявляются в лёгких, влагалище,
печени.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически хориокарцинома представляет со�
бой или некротизированное образование полипо�
видной формы, выступающее в полость матки, или
имеет вид узла или узлов мягкой консистенции тём�
но�красного цвета, располагающихся в миометрии
(иногда отмечается диффузное поражение тела и
шейки матки).

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Опухолевая ткань представлена скоп�
лениями клеток промежуточного (вневорсинчато�
го) трофобласта, цито� и синцитиотрофобласта, ме�
стами опухолевая ткань имеет сходство с
трофобластическими элементами предворсинчатого
периода. Содержание трофобластических элемен�
тов вариабельное, имеются участки из цито� и
синцитиотрофобласта или промежуточного тро�
фобласта и синцитиотрофобласта. Синцитиотро�
фобласт имеет тенденцию располагаться перифе�
рически по отношению к цитотрофобласту и
промежуточному трофобласту. Синцитиотрофобла�
стические элементы отличаются меньшей величи�
ной ядер и менее выраженным их полиморфизмом.
Выраженный клеточный и ядерный атипизм свой�
ственны цитотрофобласту и промежуточному тро�
фобласту.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз. Несмотря на злокачественное течение хо�
риокарциномы, применение химиотерапии способ�
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ствует излечению более 80% больных, в том числе
при наличии метастазов (с возможным восстанов�
лением репродуктивной функции).

•••••  ТТТТТрофобластическаярофобластическаярофобластическаярофобластическаярофобластическая опухольопухольопухольопухольопухоль плацентарногоплацентарногоплацентарногоплацентарногоплацентарного
ложаложаложаложаложа (МКБ: C54.9 Злокачественное новообра�
зование тела матки неуточнённой локализа�
ции) развивается вследствие инфильтрации эн�
дометрия и миометрия преимущественно
клетками промежуточного трофобласта с при�
месью цито� и синцитиотрофобластических
клеток. Почти во всех случаях развитию опу�
холи предшествовали срочные роды или аборт.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически опухоль представляет собой узел
с кровоизлияниями в любой области матки.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Большинство клеток промежуточного
трофобласта мононуклеарные, но имеются и двух�
и многоядерные клетки. Наблюдается отчётливая
тенденция к инвазивному росту, особенно в пери�
ферическом отделе опухоли. В этих участках отме�
чаются изолированно расположенные клетки или
скопления клеток между отдельными мышечными
волокнами и пучками ГМК. Для клеток опухоли
характерны также тенденция к сосудистой инвазии
и наличие фибриноида в сосудах.

В большинстве наблюдений трофобластическая опу�
холь плацентарного ложа является доброкачествен�
ной, иногда (10%) имеет злокачественное течение.
Критерии для разграничения доброкачественной
и злокачественной опухолей недостаточно ясны,
некоторые опухоли с менее чем 5 митозами в 10
полях зрения при большом увеличении отличались
неблагоприятным прогнозом. Последний следует
ожидать при преобладании в опухолевой ткани кле�
ток со светлой цитоплазмой, наличии обширных
очагов некроза и кровоизлияний, выраженной эк�

спрессии клеток в отношении плацентарного лак�
тогена. При клинически злокачественном течении
опухоль обычно не реагирует на химиотерапию и
может привести к летальному исходу. Если опухоль
ограничена маткой, возможно хирургическое лече�
ние (гистерэктомия).

•  ДругиеДругиеДругиеДругиеДругие трофобластическиетрофобластическиетрофобластическиетрофобластическиетрофобластические пораженияпораженияпораженияпораженияпоражения

МКБМКБМКБМКБМКБ: O02 Другие анормальные продукты зачатия.

УУУУУсиленнаясиленнаясиленнаясиленнаясиленная реакцияреакцияреакцияреакцияреакция плацентарнойплацентарнойплацентарнойплацентарнойплацентарной областиобластиобластиобластиобласти. Обычно
инвазивный трофобласт исчезает через 4–6 нед пос�
ле родов или эвакуации пузырного заноса. Для уси�
ленной реакции плацентарной области характер�
ными являются очаговость инфильтрации
инвазивным хориальным эпителием, отсутствие ми�
тозов, выраженная гиалинизация и наличие фраг�
ментов децидуальной ткани и ворсин хориона. Од�
нако поражения с морфологической картиной
усиленной реакции плацентарной области с нали�
чием на отдельных участках обширных скоплений
промежуточного трофобласта и митозов при отсут�
ствии ворсин хориона следует диагностировать как
трофобластическую опухоль плацентарного ложа.

УУУУУзелокзелокзелокзелокзелок плацентарнойплацентарнойплацентарнойплацентарнойплацентарной областиобластиобластиобластиобласти — дискретное скоп�
ление клеток промежуточного трофобласта среди
гиалинизированного материала, митозы отсутству�
ют. Один или в большем числе узелки располага�
ются в эндометрии и прилежащем отделе миомет�
рия. Узелок плацентарной области является
производным остатков трофобласта плацентарной
перегородки и очаговых скоплений клеток инва�
зивного хориального эпителия.

НеклассифицированноеНеклассифицированноеНеклассифицированноеНеклассифицированноеНеклассифицированное трофобластическоетрофобластическоетрофобластическоетрофобластическоетрофобластическое пора�пора�пора�пора�пора�
жениежениежениежениежение. Этот диагноз выставляют при отсутствии
критериев, позволяющих идентифицировать фор�
мы трофо�бластического заболевания.
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Ï.Â. Þøêîâ

БОЛЕЗНИ МУЖСКОЙ
ПОЛОВОЙ СИСТЕМЫ

Áîëåçíè ïðåäñòàòåëüíîé æåëåçû
Предстательная железа — непарный железисто�мышечный орган,
имеющий форму усечённого конуса, состоящий из двух боковых
долей и перешейка и охватывающий начальную часть мужского
мочеиспускательного канала.

•  Размеры предстательной железы: поперечный (горизонтальный, на основа�
нии) — 3,5–4 см, переднезадний (сагиттальный) — 2–2,5 см, вертикальный —
3 см. Масса железы около 25 г.

•  Границы: основание прилежит к мочевому пузырю и семенным пузырькам,
верхушка — к мочеполовой диафрагме таза, передняя поверхность обращена
к лобковому симфизу (прикреплена к симфизу парной лобково�предстатель�
ной связкой, отделена от симфиза жировой клетчаткой с простатическим
венозным сплетением), задняя поверхность прилежит к прямой кишке, от�
деляясь от неё прямокишечно�пузырной фасцией (фронтальный листок брю�
шинно�промежностной фасции).

•  Капсула предстательной железы делит орган на дольки (паренхима), между
которыми располагается строма органа.

•  Паренхима предстательной железы состоит из 30–50 трубчато�альвеолярных
желёз 3 типов: слизистые (парауретральные, железы Литтре), подслизистые
и главные. Главные железы открываются в простатическую часть мочеиспус�
кательного канала вокруг семенного холмика 20–30 выводными протоками,
выстланы цилиндрическим секреторным эпителием, выполняющим функ�
ции секреции жидкой части спермы и метаболизма половых гормонов.

•  Секрет предстательной железы составляет 25–35% плазмы спермы и содер�
жит биологически активные вещества: половые гормоны, спермин и его соли,
фибринолизин, фиброгеназу, лимонную кислоту (показатель «андрологи�
ческого статуса» предстательной железы), кислую и щелочную фосфатазу,
Пг, холин (в составе лецитиновых тел).

•  Функции компонентов секрета предстательной железы: буферный эффект
(поддержание рН спермы), разжижающее и объёмообразующее действие на
эякулят, активация движения сперматозоидов, поддержание психической и
эрекционной составляющих копулятивного цикла.

•  Строма предстательной железы представлена волокнистой соединительной
тканью, пучками ГМК, сосудами и нервами (чувствительная и вегетативная
иннервация).

Основные заболевания предстательной железы: пороки разви�
тия, воспалительные и гипертрофические процессы, опухоли.

ÏÎÐÎÊÈ ÐÀÇÂÈÒÈß

Пороки развития предстательной железы (МКБ: Q55.4 Другие
врождённые аномалии семявыносящего протока, придатка яич�
ка, семенного канатика и предстательной железы) встречаются
редко, их классифицируют на связанные с недоразвитием желе�
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зы (агенезия и гипоплазия), связанные с нару�
шением миграции клеток в эмбриогенезе (эк�
топия и добавочная предстательная железа) и
связанные с нарушением эмбриогенеза поло�
вых протоков (истинные кисты).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез пороков развития предстательной
железы (и других органов мочеполовой сис�
темы) представлен на рис. 18�1.

типу воспалительной реакции, по составу экссу�
дата и клеток экссудата и характеру клиничес�
кого течения.

•  По этиологии различают простатит инфекционный (бак�
териальный, вирусный, грибковый, другой), неинфек�
ционный (застойный — конгестивный, при воздействии
физических и химических факторов, аллергический, не�
уточнённой этиологии).

•  По патогенезу различают простатиты при застое секрета,
при венозном застое в железе, при первичном её по�
вреждении физическими и химическими факторами, при
первичном или вторичном инфицировании железы (уро�
генном, интраканаликулярном, гематогенном, лимфо�
генном, смешанном).

•  По распространённости процесса различают простатит
очаговый и диффузный.

•  По преобладающей воспалительной реакции: экссудатив�
ный, пролиферативный (продуктивный) и смешанный.

•  По преобладающему составу экссудата: слизистый,
серозный, катаральный, гнойный, другой, смешанный.

•  По преобладающему клеточному составу экссудата:
лимфоцитарный, гистиоцитарный, эпителиоидно�кле�
точный, гигантоклеточный, смешанноклеточный.

•  По характеру клинического течения острый и хрони�
ческий.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ПРОСТАТИТПРОСТАТИТПРОСТАТИТПРОСТАТИТПРОСТАТИТ

Этиологически острый простатит (МКБ: N41.0
Острый простатит) — острое воспаление пред�
стательной железы — возникает при экзоген�
ной или эндогенной инфекции, интоксикации,
травме железы, ионизирующей радиации.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез острого простатита представлен на
рис. 18�2.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология острого простатита определяется
характером воспаления.

ОсновныОсновныОсновныОсновныОсновныеееее клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы острого проста�
тита: поллакиурия (учащение мочеиспускания),
боль в области промежности и прямой кишки
(спонтанная, во время мочеиспускания, при
ректальной пальпации предстательной желе�
зы), затруднение мочеиспускания, ишурия
(задержка мочеиспускания, особенно при
гнойном остром простатите), лихорадка, из�
менение состава секрета (лейкоцитоз, сниже�
ние числа лецитиновых тел).

ХХХХХРОРОРОРОРОНИНИНИНИНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ПРОСТПРОСТПРОСТПРОСТПРОСТАААААТИТТИТТИТТИТТИТ

Хронический простатит (МКБ: N41.1 Хроничес�
кий простатит) — хроническое воспаление пред�
стательной железы — классифицируют по осо�
бенностям клинической симптоматики
(дизурическая форма, болевая форма, форма с

Ðèñ. 18-1. Ïàòîãåíåç ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ïðåäñòàòåëüíîé
æåëåçû.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология пороков развития предстательной
железы

•  Гипоплазия предстательной железы (эмбрионального
или фетального типов): тубулярные железы, кубичес�
кий эпителий, рыхлая строма, мало ГМК.

•  Эктопированная или добавочная предстательная же�
леза.

† Предстательная железа фетального или эмбриональ�
ного типа расположена вне зоны обычной локали�
зации.

† Предстательная железа взрослого типа строения
находится в мочеиспускательном канале, половом
члене.

•  Истинная киста предстательной железы — полостное
образование из рудимента парамезонефрального (мюл�
лерова) протока — часто сочетается с недоразвитием
яичек, семенных пузырьков, полового члена, крип�
торхизмом, гиноидным ожирением.

ОсновнОсновнОсновнОсновнОсновныеыеыеыеые клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы пороков раз�
вития предстательной железы: синдром ги�
погонадизма (особенно при сочетании с
пороками развития яичек), затруднённое мо�
чеиспускание (при парауретральных кистах
предстательной железы).

ÏÐÎÑÒÀÒÈÒ

Простатит (МКБ: N41 Воспалительные болезни
предстательной железы) — воспаление предста�
тельной железы — классифицируют по этиоло�
гии, патогенезу, распространённости процесса,
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преобладанием сексуальных расстройств, форма
со смешанной симптоматикой) и по этиологии
[хронические инфекции и конгестивные факто�
ры: анатомические сужения протоковой систе�
мы предстательной железы, атония её ГМК, сек�
суальная абстиненция (дизритмия половой
жизни), прерванные половые акты (особенно с
неполной эякуляцией), алиментарные факторы
(алкоголь, поваренная соль, острые специи и
приправы), избыток эротической информации
и гиперэротизация мышления)].

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез хронического простатита представлен
на рис. 18�3.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология хронического простатита опреде�
ляется характером воспалительной реакции
(см. главу 4).

ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы хроническо�
го простатита: длительная и ноющая боль (в

области промежности, крестца, прямой киш�
ки), дизурия, поллакиурия, стрингурия, про�
статорея, сексуальные расстройства — наруше�
ния эректильной и эякуляторной
составляющих копулятивного цикла, измене�
ния секрета предстательной железы (отсут�
ствие лецитиновых зёрен, нарушение кристал�
лизации секрета — отрицательный тест
кристаллизации), астенический синдром.

ÃÈÏÅÐÒÐÎÔÈß ÏÐÅÄÑÒÀÒÅËÜÍÎÉ ÆÅËÅÇÛ

Гипертрофия предстательной железы (узловая
гиперплазия, узловая гипертрофия, дисгормо�
нальная гиперпластическая простатопатия;
МКБ: N40 Гиперплазия предстательной желе�
зы) — увеличение размеров железы за счёт ги�
пертрофии и/или гиперплазии парауретральных
(слизистых) желёз и окружающей их фибромус�
кулярной стромы.

Ðèñ. 18-2. Ïàòîãåíåç îñòðîãî ïðîñòàòèòà. ÏÆ — ïðåäñòàòåëüíàÿ æåëåçà.

Ðèñ. 18-3. Ïàòîãåíåç õðîíè÷åñêîãî ïðîñòàòèòà.



538538538538538 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 18

•  Êëàññèôèêàöèÿ

† По макроскопическим особенностям (по характеру
роста): субвезикальная форма — рост в сторону пря�
мой кишки, интравезикальная форма — рост в сторо�
ну просвета мочевого пузыря, смешанная форма.

† По микроскопическим особенностям (по преоблада�
ющему виду разрастающейся ткани): железистая (аде�
номатозная, железисто�фиброзная), фиброзная (фиб�
ромускулярная, стромальная, фиброзно�железистая),
смешанная.

† По стадиям клинического течения — стадии I, II, III
(подробнее см. далее).

•  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология гипертрофии предстательной железы:
гормональный дисбаланс в организме (наруше�
ние соотношения эстрогенов и андрогенов в пе�
риод физиологического или патологического
мужского климакса), хронический простатит.

•  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез гипертрофии предстательной железы
представлен на рис. 18�4.

•  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология

† Паренхима предстательной железы: пролиферация эпи�
телия (образование мелких желёз, внутрижелезистых
сосочков, криброзных структур), кистозная трансфор�
мация желёз.

† Строма предстательной железы: разрастание волок�
нистых структур, гипертрофия и гиперплазия фиб�
робластов и ГМК, формирование узелковых обра�
зований.

† Капсула: истинной капсулы нет, возможна ложная
капсула из атрофированной ткани предстательной

железы с подслизистыми и главными железами пере�
ходной и периферической зон органа.

† Другие органы и ткани: гипертрофия мышц мочевого
пузыря и внутреннего сфинктера уретры (стадия I ги�
пертрофии предстательной железы), атрофия мышц
мочевого пузыря и внутреннего сфинктера уретры,
воспалительные процессы в мочевыводящих путях
(стадии II и III гипертрофии предстательной желе�
зы), гидронефроз.

•  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы гипертрофии
предстательной железы зависят от стадии кли�
нического течения.

† Стадия I: поллакиурия, никтурия, ослабление струи
мочи.

† Стадия II: изменения, характерные для стадии I более
выражены, уростаз на уровне мочевого пузыря («чув�
ство неполного опорожнения пузыря»), острая ишу�
рия (редко, эпизодически).

† Стадия III: парадоксальное мочеиспускание (по кап�
лям, «через край мочевого пузыря»), хроническая
ишурия, острая ишурия (часто, периодически), сим�
птомы воспаления мочевыводящих путей и почек,
почечная недостаточность.

ÎÏÓÕÎËÈ ÏÐÅÄÑÒÀÒÅËÜÍÎÉ ÆÅËÅÇÛ

МКБМКБМКБМКБМКБ: C61 Злокачественное новообразование
предстательной железы, D29.1 Доброкачествен�
ное новообразование предстательной железы.

•  МорфологическаяМорфологическаяМорфологическаяМорфологическаяМорфологическая классификацияклассификацияклассификацияклассификацияклассификация опухолей
предстательной железы

† Эпителиальные опухоли: доброкачественные (адено�
ма — очень редкая опухоль) и злокачественные —

Ðèñ. 18-4. Ïàòîãåíåç ãèïåðòðîôèè ïðåäñòàòåëüíîé æåëåçû. ÏÆ — ïðåäñòàòåëüíàÿ æåëåçà.
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рак (аденокарцинома — железистый рак, плоскокле�
точный рак, переходноклеточный рак, недифферен�
цированный рак).

† Неэпителиальные опухоли: доброкачественные (лей�
омиома, гемангиома, другие) и злокачественные
(рабдомиосаркома, лейомиосаркома, другие).

Вторичные (метастатические) опухоли.

•  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез эпителиальных опухо�
лей предстательной железы (см. главу 7). Для
развития опухолей предстательной железы
особое значение имеют гормональный дисба�
ланс (гиперандрогения, гиперсоматотропи�
ния), повышение рецепции андрогенов, по�
вышение образования в организме активных
форм мужских половых гормонов, дисрегене�
раторные процессы в области подслизистых
и главных желёз предстательной железы (час�
то возникают при хроническом простатите и
гипертрофии предстательной железы).

•  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология эпителиальных опухолей пред�
стательной железы

† Ткань аденомы предстательной железы: сосочковые
структуры (папиллярная аденома или цистаденома),
мелкие железистоподобные или криброзные струк�
туры (базальноклеточная аденома).

† Ткань рака предстательной железы чаще имеет стро�
ение аденокарциномы или недифференцированно�
го рака.

‡ Аденокарцинома: железистые структуры разного
размера и формы, выраженный в разной степени
клеточный атипизм.

‡ Недифференцированный рак: солидные структу�
ры, выраженный клеточный атипизм, размеры
клеток разные (мелкоклеточный, крупноклеточ�
ный, полиморфноклеточный рак).

† Другие органы и ткани.

‡  Изменения аналогичны таковым при гипертро�
фии предстательной железы.

‡ Возможны метастазы: лимфогенные — в подвздош�
ные и паховые лимфатические узлы, гематоген�
ные — в лёгкие, печень, кости (остеобластические
метастазы в подвздошные кости, бедренную кость,
позвоночник).

Остеобластические метастазы сопровождаются ак�
тивацией остеобластов костной ткани вокруг ме�
тастаза.

•  Основные клинические симптомы рака пред�
стательной железы см. выше в разделе «Ос�
новные клинические симптомы гипертрофии
предстательной железы».

† Особенности предстательной железы при ректаль�
ном пальцевом исследовании: бугристость, камени�
стая плотность, отсутствие чётких границ.

† Гематурия (при прорастании опухоли предстатель�
ной железы в мочевой пузырь).

† Боли в костях при метастазах в них (чаще в пояснич�
но�крестцовом отделе по типу радикулита).

† Патологические переломы костей на месте метастазов
(например, перелом шейки бедра).

Áîëåçíè ÿè÷êà
Яичко (семенник) — парная мужская половая же�
леза, расположенная в мошонке.

•  Размеры яичка взрослого мужчины: длина 4–5 см, ши�
рина 2,5–3 см, толщина 3–3,5 см. Масса каждого яичка
20–30 г.

•  Яичко имеет две боковые поверхности, два края (пере�
дний и задний) и два конца (верхний и нижний); к зад�
нему краю яичка прилегает придаток.

•  Фиксация яичка: в области задневерхнего края — семен�
ной канатик, в области задненижнего края — мошо�
ночная связка.

В состав семенного канатика входят семявыносящий
проток, яичковые артерии и вены, лимфатические
сосуды и нервы.

•  Оболочки яичка: кожа мошонки, мясистая оболочка (де�
лит мошонку на две половины), наружная семенная
фасция, фасция поднимающей мышцы, поднимающая
мышца, внутренняя семенная фасция, влагалищная
оболочка яичка (образует серозную полость яичка).

•  Яичко покрыто фиброзной капсулой (белочная обо�
лочка), перегородки которой (строма) делят орган на
дольки (их 250–300).

•  Паренхима состоит из системы канальцев, выстлан�
ных сперматогенным эпителием и клетками Сертоли
(сустентоциты, поддерживающие клетки).

•  Строма: рыхлая волокнистая соединительная ткань с
сосудами и нервами, клетки Ляйдига (интерфоллику�
лярные, островковые, интерстициальные).

•  Функции клеток яичка. Общая схема физиологии яич�
ка представлена на рис. 18�5.

•••••  СперматогенныйСперматогенныйСперматогенныйСперматогенныйСперматогенный эпителийэпителийэпителийэпителийэпителий — волнообразно
сменяющаяся канальцевая клеточная попу�
ляция, динамика которой лежит в основе
сперматогенеза.

† Основные клетки сперматогенного эпителия: спер�
матогонии (типа А и В), сперматоциты (порядка I и
II), сперматиды, сперматозоиды.

† Основные этапы сперматогенеза представлены на
рис. 18�6.

•••••  КлеткиКлеткиКлеткиКлеткиКлетки СертолиСертолиСертолиСертолиСертоли — крупные клетки, лежащие
на базальной мембране канальцев яичка и вы�
полняющие трофическую (питание гермина�
тивных клеток при их движении к просвету
канальца), барьерную (гематотестикулярный
барьер), синтетическую [образование эстро�
генов, ингибина (угнетает секрецию ФСГ),
андрогенсвязывающего белка, жидкой части
спермы] и фагоцитарную функции.



540540540540540 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 18

† Андрогенсвязывающий белок обеспечивает необхо�
димую для яичка высокую местную концентрацию
андрогенов.

•••••  КлеткиКлеткиКлеткиКлеткиКлетки ЛяйдигаЛяйдигаЛяйдигаЛяйдигаЛяйдига образуют межканальцевые ос�
тровки в строме яичка.

† Основные типы клеток Ляйдига: молодые, зрелые,
стареющие.

† Основная функция клеток Ляйдига — синтез и сек�
реция тестостерона.

† Основные биологические эффекты тестостерона и
других активных андрогенов: стимуляция спермато�
генеза, формирование первичных и вторичных муж�
ских половых признаков, обеспечение сексуального
мышления и поведения, анаболический эффект.

•••••  СперматогенезСперматогенезСперматогенезСперматогенезСперматогенез — процесс образования семен�
ной жидкости, включающий следующие эта�
пы: образование сперматозоидов (в каналь�
цах яичка), созревание сперматозоидов (в
придатке яичка и семенных пузырьках), об�
разование жидкой части спермы из секрета

яичка, придатка яичка, семенных пузырьков,
предстательной железы, луковично�уретральных
желёз.

ÏÎÐÎÊÈ ÐÀÇÂÈÒÈß ßÈ×ÊÀ

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. К порокам развития яичка (МКБМКБМКБМКБМКБ:
Q55 Другие врождённые аномалии [пороки разви�
тия] мужских половых органов) относятся различ�
ные аномалии положения яичка (крипторхизм и
эктопия яичка), редкие аномалии количества яичек
(анорхизм — их отсутствие, монорхизм — отсут�
ствие одного из яичек, синорхизм — внутрибрюш�
ное сращение яичек, полиорхизм — более двух
яичек), аномалии структуры яичек в виде гипопла�
зия и смешанной половой железы — овотестис при
истинном гермафродитизме, а также врождённые
кисты яичка.

† Крипторхизм (МКБ: Q53 Неопущение яичка) — врож�
дённая или приобрётенная (одно� или двусторонняя)
задержка яичка на его естественном пути опускания
в мошонку. Различают крипторхизм постоянный (ре�
тенционный: брюшной — ретенция в брюшной по�
лости, паховый — ретенция в паховом канале, ком�
бинированный — с одной стороны в брюшной полости,
с другой — в паховом канале) и транзиторный (лож�
ный, мигрирующее яичко) — временная ретроградная
миграция яичка.

† Эктопия яичка — расположение яичка вне его естествен�
ного пути миграции — лобковая, бедренная, перекрёст�
ная (одностороннее расположение двух яичек).

•  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез пороков развития яичка
— см. раздел «Этиология и патогенез пороков раз�
вития предстательной железы».

•  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология пороков развития яичка

† Яички

‡ Крипторхизм и эктопия: атрофия паренхимы (спер�
матогенного эпителия, клеток Сертоли и Ляйдига),
склероз стромы.

‡ Аномалии количества яичек: нет выраженных изме�
нений, недоразвитие яичка (гипоплазия яичка эмб�
рионального или фетального типа).

‡ Аномалии структуры яичка: мелкие канальцы, спер�
матогенный эпителий представлен сперматогония�
ми, мало клеток Сертоли, наличие в яичке элемен�
тов яичника (при овотестисе).

‡ Кисты яичка (гидатиды) — полостные образования,
обычно выстланные однорядным эпителием.

† Другие органы и ткани: пороки развития гипофиза (не�
редкая причина пороков развития яичка), гиноидное
ожирение, недоразвитие (или пороки развития) дру�
гих половых органов, двуполое строение наружных
половых органов.

•  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы пороков раз�
вития яичка: нет явных клинических прояв�
лений, бесплодие, синдром гипогонадизма.

Ðèñ. 18-5. Ãîðìîíàëüíàÿ ðåãóëÿöèÿ ôóíêöèè ÿè÷êà. ÊÑ —
êëåòêè Ñåðòîëè, ÊË — êëåòêè Ëÿéäèãà, ÑÝ — ñïåðìàòîãåí-
íûé ýïèòåëèé.

Ðèñ. 18-6. Ýòàïû ñïåðìàòîãåíåçà.
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ÎÐÕÈÒ

Орхит (МКБ: N45 Орхит и эпидидимит) — воспа�
ление яичка — часто сочетается с эпидидимитом
(воспаление придатка яичка), имеющим сходные с
орхитом клинико�морфологические характеристи�
ки. Орхит классифицируют по этиологии, морфо�
логическим особенностям воспаления и по тече�
нию.

•  По этиологии различают неинфекционный и инфекци�
онный орхит (бактериальный, вирусный, хламидиозный,
другой).

•  По морфологическим особенностям воспаления выде�
ляют орхит экссудативный (разные виды экссудата), про�
лиферативный (в том числе гранулематозный) и сме�
шанный.

•  По течению различают острый и хронический орхит.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ОРХИТОРХИТОРХИТОРХИТОРХИТ

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология острого орхита: инфекция (вирусы грип�
па и паротита, стафилококки, хламидии, другие
возбудители), травмы яичка (в том числе микро�
травмы), перекрут яичка (или гидатиды).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез острого орхита представлен на
рис. 18�7.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология острого орхита: дистрофия и не�
кроз паренхимы яичка, внедрение спермы в
строму яичка, воспалительная реакция на
повреждение: экссудативная (серозный, гной�
ный и другие формы острого орхита) и пролифе�

ративная (туберкулёзные гранулёмы и другие гра�
нулематозы).

ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы острого орхита:
боль в мошонке (иррадиация в мезогастрий, по�
ясницу), лихорадка (особенно при гнойном ост�
ром орхите), отёк и гиперемия мошонки, воспа�
лительные (гнойные, казеозные) свищи мошонки
(редко).

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ОРХИТОРХИТОРХИТОРХИТОРХИТ

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология хронического орхита: хроническая ин�
фекция, хронические микротравмы мошонки (ве�
лосипедный спорт, тяжёлая атлетика и др.), иони�
зирующая радиация, токсико�аллергические
факторы (алкоголь, ЛС, в том числе цитостати�
ки), конгестивные факторы (прерванный половой
акт, избыток эротической информации и эроти�
зация мышления, запор, геморрой).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез хронического орхита представлен на рис.
18�8.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология хронического орхита

Паренхима яичка: атрофия, дисплазия.

Строма и оболочки яичка: воспалительная инфильтра�
ция (её особенности определяются этиологией про�
цесса и реактивностью организма), склероз, гидроце�
ле (накопление транссудата в полости серозной
оболочки яичка).

Ðèñ. 18-7. Ïàòîãåíåç îñòðîãî îðõèòà.
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ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы хронического
орхита часто не выражены, но возможны умерен�
ные боли в мошонке, уплотнения в ткани яичка,
синдром гипогонадизма, бесплодие.

ÎÏÓÕÎËÈ ßÈ×ÊÀ

МорфологическаяМорфологическаяМорфологическаяМорфологическаяМорфологическая классификацияклассификацияклассификацияклассификацияклассификация опухолей яич�
ка (МКБ: C62 Злокачественное новообразо�
вание яичка, D29.2 Доброкачественное но�
вообразование яичка).

•  Первичные опухоли

† ЭпителиальныеЭпителиальныеЭпителиальныеЭпителиальныеЭпителиальные опухоли яичка: герминогенные эпи�
телиальные опухоли яичка (опухоли из спермато�
генного эпителия): семинома, хорионкарцинома,
низкодифференцированные эмбриональные эпи�
телиальные опухоли яичка; опухоли стромы поло�
вого тяжа: опухоли из клеток Сертоли, опухоли
из клеток Ляйдига, смешанноклеточные (клетки
Сертоли + клетки Ляйдига), низкодифференци�
рованные опухоли стромы полового тяжа; опухо�
ли из разных клеточных элементов — гонадоблас�
томы.

† НеэпителиальныеНеэпителиальныеНеэпителиальныеНеэпителиальныеНеэпителиальные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли яичка: опухоли из про�
изводных мезенхимы (фиброма, другие) и опухо�
ли лимфоидной ткани.

† ТератомыТератомыТератомыТератомыТератомы.

•  Вторичные опухоли яичка — метастатические.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез опухолевого роста см. в
главе 7.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология основных эпителиальных опухолей
яичка

† Герминогенные опухоли: герминогенные клетки раз�
ной зрелости и дифференцировки, элементы различ�
ных тканевых зачатков (тератомы), элементы син�
цитио� и цитотрофобласта (хорионкарцинома).

† Опухоли стромы полового тяжа: клетки Сертоли раз�
ной зрелости, клетки Ляйдига разной зрелости, сме�
шанноклеточные опухоли яичка.

† Метастазы злокачественных эпителиальных опухо�
лей яичка: лимфогенные — в параортальные и пара�
кавальные лимфатические узлы, гематогенные — в
лёгкие, печень и т.д.

ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы: бессимптом�
ное течение, синдром гипогонадизма, синдром
гипергонадизма, преждевременное половое со�
зревание мальчиков, феминизация, бесплодие,
симптомы метастазов (отёки нижних конечнос�
тей, варикоцеле, пневмония, желтуха и др.).

ÑÈÍÄÐÎÌÛ ÏÎÐÀÆÅÍÈÉ ßÈ×ÅÊ

К синдромам поражений яичек относят гипер� и
гипогонадизм и мужское бесплодие.

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ ГИПЕРГОНАДИЗМАГИПЕРГОНАДИЗМАГИПЕРГОНАДИЗМАГИПЕРГОНАДИЗМАГИПЕРГОНАДИЗМА

Гипергонадизм у мужчин — редкий синдром, свя�
занный с избыточным количеством в организме
функционально активных андрогенов половых же�
лёз (МКБ: E29.0 Гиперфункция яичек). Похожий

Ðèñ. 18-8. Ïàòîãåíåç õðîíè÷åñêîãî îðõèòà.



Áîëåçíè ìóæñêîé ïîëîâîé ñèñòåìû ✧ 543543543543543

синдром может развиваться и при гиперандроге�
нии экстрагонадного генеза (андростерома над�
почечника).

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Синдром гипергонадизма клас�
сифицируют по роли генетического фактора на
врождённый (генетически обусловленный) и
приобрётенный, а по механизму развития — на
первичный (связан с изменениями в половых
железах), вторичный (связан с избыточной про�
дукцией гонадотропных гормонов гипофиза),
третичный (связан с избыточной продукцией го�
надолиберина — люлиберина) и смешанный.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология синдрома гипергонадизма: наруше�
ния гипоталамо�гипофизарных взаимодействий
и секреции гормонов, гормонально�активные
опухоли гипоталамо�гипофизарной системы,
гиперплазия клеток Ляйдига, опухоль из кле�
ток Ляйдига (ляйдигома).

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез синдрома гипергонадизма представ�
лен на рис. 18�9.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология синдрома гипергонадизма

‡ У взрослых: гипертрихоз, гипертрофия скелетных
мышц.

•••••  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы синдрома ги�
пергонадизма

† У детей: преждевременное психофизическое поло�
вое созревание, низкорослость.

† У взрослых: возрастание либидо и потенции, гиперт�
рихоз, бесплодие.

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ ГИПОГОНАДИЗМАГИПОГОНАДИЗМАГИПОГОНАДИЗМАГИПОГОНАДИЗМАГИПОГОНАДИЗМА

Гипогонадизм у мужчин — синдром, связанный с
абсолютной или относительной недостаточнос�
тью мужских половых желёз (МКБ: E29.1 Гипо�
функция яичек).

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация синдрома гипогонадизма учи�
тывает роль генетического фактора и локализа�
цию поражения в мужской половой системе.

† Первичный синдром гипогонадизма (периферичес�
кий, гипергонадотропный) — первичное поражение
яичек.

‡ Врождённый

Генетически обусловленное недоразвитие элементов
гонад: врождённый крипторхизм, анорхизм, синд�
ром Кляйнфелтера, аплазия клеток Ляйдига (Сер�
толи�клеточный синдром), генетические дефекты
ферментов синтеза андрогенов и другие синдро�
мы.

Генетически обусловленные дефекты рецепции анд�
рогенов (ложный мужской гермафродитизм): син�
дром тестикулярной феминизации и другие синд�
ромы.

‡ Приобрётенный: инфекционный, травматический,
радиационный, опухолевый, другие.

† Вторичный и третичный синдром гипогонадизма (цен�
тральный, гипогонадотропный) связан с поражени�
ем гипофиза и гипоталамуса соответственно.

‡ Врождённый: генетическая недостаточность ЛГ
(синдром Паскуалини, или синдром плодовитых
евнухов), генетическая недостаточность ФСГ и дру�
гие синдромы.

‡ Приобрётенный: инфекционный, травматический,
радиационный, опухолевый, другие.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология синдрома гипогонадизма

† Первичный (при поражении яичек): генетические
аномалии, инфекции (вирусы паротита, гриппа, крас�
нухи, возбудители лепры, другие возбудители), иони�
зирующая радиация, травма (в том числе операцион�
ная), нарушение развития, интоксикация
(алкогольная и др.), опухоли (семинома и др.).

† Вторичный (гипофизарный) и третичный (гипотала�
мический): генетические аномалии, нейроинфекции,
травмы, интоксикации (алкогольная, уремическая),
опухоли, другие причины.

Ðèñ. 18-9. Ïàòîãåíåç ñèíäðîìà ãèïåðãîíàäèçìà. ÃÒÃ — ãî-
íàäîòðîôíûé ãîðìîí, ÑÃÐÃ — ñèíäðîì ãèïåðãîíàäèçìà.

† Гипоталамус, гипофиз: повышенная активность кле�
ток, продуцирующих гонадотропные гормоны гипо�
физа и гонадолиберин, а также опухоли, продуциру�
ющие гонадотропные гормоны гипофиза и
гонадолиберин (редко).

† Яичко: гипертрофия, гиперплазия клеток Ляйдига с
повышением их функциональной активности, ляй�
дигома, блок сперматогенеза (на ранних стадиях).

† Другие органы и ткани

‡ У детей: макрогенитосомия, преждевременное по�
явление вторичных половых признаков, гипер�тро�
фия скелетных мышц, раннее окостенение скеле�
та.
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•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез синдрома гипогонадизма представ�
лен на рис. 18�10.

•••••  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология синдрома гипогонадизма

† Яички (при первичном синдроме гипогонадизма):
проявления зависят от причины и механизма синд�
рома гипогонадизма.

СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром тестикулярнойтестикулярнойтестикулярнойтестикулярнойтестикулярной феминизациифеминизациифеминизациифеминизациифеминизации: незрелые
канальцы, выполненные сперматогониями и клет�
ками Сертоли, гипертрофия и гиперплазия кле�
ток Ляйдига, блок сперматогенеза (часто, но не
всегда).

† Гипофиз и гипоталамус (при вторичном и третич�
ном синдроме гипогонадизма) определяются ви�

дом поражения данных органов (см. разделы «Бо�
лезни гипоталамуса», «Болезни гипофиза»)

† Другие органы и ткани

‡ У детей: гиноидное ожирение (средненижнее или
нижнее), микрогенитосомия, недоразвитие вто�
ричных половых признаков, гипоплазия скелет�
ных мышц, позднее окостенение скелета, изосек�
суальный habitus, женский фенотип (при синдроме
тестикулярной феминизации).

‡ У взрослых: гипотрихоз, гиноидное ожирение, ат�
рофия скелетных мышц.

•  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы синдрома
гипогонадизма

Ðèñ. 18-10. Ïàòîãåíåç ñèíäðîìà ãèïîãîíàäèçìà. ÑÃÈÃ — ñèíäðîì ãèïîãîíàäèçìà.

† У детей: задержка психофизического полового раз�
вития, высокий рост, евнухоидный вид.

† У взрослых: снижение либидо и потенции, гипо�
трихоз, бесплодие (часто, но не всегда).

•••••  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статьи «Гипого�
надизм», «Гермафродитизм», «Нарушения по�
ловой дифференцировки», «Синдром тестику�
лярной феминизации».

МММММУЖСКОЕУЖСКОЕУЖСКОЕУЖСКОЕУЖСКОЕ БЕСПЛОДИЕБЕСПЛОДИЕБЕСПЛОДИЕБЕСПЛОДИЕБЕСПЛОДИЕ

Мужское бесплодие (МКБ: N46 Мужское бес�
плодие) — неспособность мужчины к оплодот�
ворению.

•••••  КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Выделяют абсолютное мужс�
кое бесплодие (неспособность мужчины к оп�
лодотворению функционально полноценной
яйцеклетки любой женщины) и относительное
мужское бесплодие (неспособность мужчины
к оплодотворению функционально полноцен�
ной яйцеклетки данной женщины, встречает�
ся при генетически обусловленном отрицатель�
ном хемотаксисе между яйцеклеткой и
сперматозоидом).

† Секреторное (нарушение сперматогенеза): первич�
ное (поражение яичка генетически обусловленное,
или приобрётенное) и вторичное (поражение яичек
центрального генеза вследствие заболеваний ЦНС,
гипоталамо�гипофизарной системы, других органов
и тканей (дискорреляционная недостаточность
яичек).

†  Экскреторное (нарушение транспорта спермы)
вследствие заболеваний и пороков развития семя�
выносящих протоков и асперматизма (отсутствие
выделения эякулята из полового члена).

АсперматизмАсперматизмАсперматизмАсперматизмАсперматизм. Различают асперматизм истинный
(анэякуляторные половые акты), ложный (рет�
ро�градная эякуляция), иммунный (при патоло�
гии гематотестикулярного барьера) и сочетанный.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология абсолютного мужского бесплодия:
пороки развития половых желёз и семявыно�
сящих путей, психоэмоциональные стрессы,
инфекции мочеполовой системы (особенно
паротит, туберкулёз, гонорея), экзогенные и
эндогенные интоксикации (хроническая алко�
гольная интоксикация, табакокурение, уре�
мия), воздействие ЛС (антибиотики, сульфа�
ниламиды и др.), ионизирующее излучение,
болезни нервной, эндокринной и других сис�
тем, органов и тканей, участвующих в регуля�
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ции спермато� и спермиогенеза, воздействие
на яички высоких температур, механическое
воздействие на яички (травмы, варикоцеле и
гидроцеле, мошоночные грыжи), нарушение
кровообращения в яичках (при СД, ГБ, атерос�
клерозе, васкулитах), нарушение гематотести�
кулярного барьера, алиментарные факторы
(недостаточность в пище витаминов, незаме�
нимых аминокислот и др.).

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез абсолютного мужского бесплодия
представлен на рис. 18�11.

•  МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология абсолютного мужского бесплодия

† Секреторное: обусловлено заболеваниями яичек и
других органов регуляции сперматогенеза.

† Экскреторное: изменения и облитерация семявы�
носящих путей [врождённые и приобрётенные
(чаще — склероз в исходе хронического воспале�
ния)], гипо� и эписпадия, хронический иммунный
орхит с патологией сперматогенеза].

Ðèñ. 18-11. Ïàòîãåíåç àáñîëþòíîãî ìóæñêîãî áåñïëîäèÿ. ÌÁ — ìóæñêîå áåñïëîäèå.

•  ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические симптомысимптомысимптомысимптомысимптомы мужского
бесплодия

† Отсутствие по «вине» мужчины зачатия в течение 1
года после начала половой жизни (с одной женщи�
ной) без предохранения.

† Изменения, выявляемые при анализе спермы в спер�
мограмме: олигозооспермия (степени I–III) — сни�
жение числа сперматозоидов, полизооспермия —
много сперматозоидов с низкой оплодотворяющей
способностью, некроспермия — только мёртвые
сперматозоиды, азооспермия — незрелые клетки
сперматогенного эпителия, аспермия — нет клеток
сперматогенного эпителия, тератозооспермия —
много (более 30%) патологических форм спермато�
зоидов, астенозооспермия — много (более 30%)
мало� или неподвижных сперматозоидов.

(В 1 мл нормального эякулята содержится не менее
50 млн. сперматозоидов, среди которых не более
30% патологических форм.)

•  Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: статья «Беспло�
дие мужское».
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ГЛАВА
1919191919

ААААА.ГГГГГ. Коршунов Коршунов Коршунов Коршунов Коршунов

ЗАБОЛЕВАНИЯ НЕРВНОЙ
СИСТЕМЫ

В главе рассмотрены опухоли, сосудистые и демиелинизирую�
щие заболевания, невропатии, инфекционные заболевания, трав�
матические поражения и пороки развития нервной системы.

Îïóõîëè
•••••  ЧастотаЧастотаЧастотаЧастотаЧастота встречаемости.встречаемости.встречаемости.встречаемости.встречаемости. Ежегодный прирост опухолей ЦНС со�

ставляет в США 11,2 случая на 100000 населения. По России
подобной статистики не существует.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. К факторам риска возникновения опухолей нервной
системы относят перенесённую черепно�мозговую травму, неко�
торые производственные интоксикации, рентгеновское облуче�
ние головы в анамнезе, воздействие токов высокой частоты. Для
опухолей нервной системы характерен половой диморфизм. Так,
медуллобластомы и герминативные опухоли чаще поражают лиц
мужского пола, а менингиомы и невриномы — женского.

•••••  ЦитогенетикаЦитогенетикаЦитогенетикаЦитогенетикаЦитогенетика иииии молекулярнаямолекулярнаямолекулярнаямолекулярнаямолекулярная генетика.генетика.генетика.генетика.генетика. Для астроцитарных гли�
ом характерна делеция 17р с мутацией гена�супрессора p53, ко�
торая наблюдается в 30–40% опухолей независимо от их степе�
ни злокачественности. В 70% глиобластом выявляются моносомия
хромосомы 10 и амплификация протоонкогена c�erbB1. Для ме�
дуллобластом характерны наличие изохромосомы 17q и делеция
хромосомы 22. Для менингиом типична моносомия по 22�й паре
хромосом, которая выявляется в 95% случаев.

•••••  Иммуноморфология.Иммуноморфология.Иммуноморфология.Иммуноморфология.Иммуноморфология. Опухоли астроцитарного ряда характери�
зуются экспрессией специфического белка промежуточных фи�
ламентов — глиального фибриллярного кислого белка. Опухо�
ли нейронального ряда и медуллобластомы экспрессируют
маркёры нейрональной дифференцировки — синаптофизин,
тубулины, PGP4.9 и реже полипептиды различной молекуляр�
ной массы нейрофиламентов. Типичным маркёром опухолей
из шванновских клеток является экспрессия Ca2+�связывающего
белка S�100. Для дифференциальной диагностики первичных и
метастатических опухолей используются также АТ к эпители�
альному Аг Ber�EP4, эпителиальному мембранному Аг и Аг
меланомы НМВ�45. Для подтверждения диагноза лимфомы
мозга применяют АТ к различным лейкоцитарным Аг.

•••••  ГистологическаяГистологическаяГистологическаяГистологическаяГистологическая классификацияклассификацияклассификацияклассификацияклассификация опухолейопухолейопухолейопухолейопухолей нервнойнервнойнервнойнервнойнервной системы.системы.системы.системы.системы. В нас�
тоящее время официально признанной является 2�я редакция клас�
сификации этих новообразований, принятая экспертами ВОЗ в
1993 г. (см. статью «Классификация гистологическая опухолей
нервной системы»).
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•  МКБМКБМКБМКБМКБ: C70 Злокачественное новообразова�
ние мозговых оболочек, C71 Злокачествен�
ное новообразование головного мозга, C72
Злокачественное новообразование спинно�
го мозга, черепных нервов и других отделов
центральной нервной системы, D33 Добро�
качественное новообразование головного
мозга и других отделов центральной нервной
системы, C75.1 Злокачественное новообра�
зование гипофиза, D35.2 Доброкачественное
новообразование гипофиза.

ÀÑÒÐÎÖÈÒÀÐÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

Астроцитарные опухоли составляют примерно
50% от всех новообразований нервной систе�
мы. Среди астроцитарных глиом выделяют
2 категории — диффузно растущие (или диф�
фузные) и отграниченные (или узловые).

ДДДДДИФФУЗНЫЕИФФУЗНЫЕИФФУЗНЫЕИФФУЗНЫЕИФФУЗНЫЕ АСТРОЦИТОМЫАСТРОЦИТОМЫАСТРОЦИТОМЫАСТРОЦИТОМЫАСТРОЦИТОМЫ

Диффузные астроцитомы характеризуются ин�
фильтративным ростом и отсутствием чётких
границ с окружающим мозговым веществом.
Наиболее типичная локализация диффузных
астроцитом — большие полушария и ствол
головного мозга, реже мозжечок и спинной
мозг. Эти опухоли подразделяют на 3 гистоло�
гические разновидности.

•••••  ДоброкаДоброкаДоброкаДоброкаДоброкачественнаячественнаячественнаячественнаячественная астроцитомаастроцитомаастроцитомаастроцитомаастроцитома микроскопи�
чески состоит из зрелых опухолевых астро�
цитов (фибриллярных, протоплазматических
или тучных), полиморфизм клеток и ядер
не выражен, фигуры митозов отсутствуют
(рис. 19�1 на вклейке).

•••••  АнапластическаяАнапластическаяАнапластическаяАнапластическаяАнапластическая астроцитомаастроцитомаастроцитомаастроцитомаастроцитома характеризует�
ся наличием полиморфизма и гиперхрома�
тоза ядер, а также фигур митозов. Доброка�
чественные астроцитомы примерно в 70%
случаев подвержены злокачественной транс�
формации.

•••••  ГлГлГлГлГлиобластомаиобластомаиобластомаиобластомаиобластома характеризуется высокой
митотической активностью, наличием множе�
ственных очагов некроза, часто с формиро�
ванием псевдопалисадных структур по пери�
ферии и выраженных изменений в опухолевых
сосудах в виде артериовенозных шунтов и
бластоматозной пролиферации клеток эндо�
телия и адвентиции (рис. 19�2 на вклейке).
Выделяют полиморфно�клеточный (мульти�
формный) вариант, изоморфно�клеточный
вариант и глиосаркому, которая сочетает в
себе признаки глиобластомы и ангио� или
фибросаркомы.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы. При диффузных астроцитарных глио�
мах вероятность рецидива очень высока, даже
после комбинированного лечения доброкаче�
ственных опухолей. Средняя продолжитель�
ность жизни при глиобластомах составляет 9–
12 мес, при анапластических астроцитомах —
24–36 мес, при астроцитомах — до 5 лет.

ОООООТГРТГРТГРТГРТГРАНИАНИАНИАНИАНИЧЧЧЧЧЕННЫЕЕННЫЕЕННЫЕЕННЫЕЕННЫЕ АААААСТРОЦИТСТРОЦИТСТРОЦИТСТРОЦИТСТРОЦИТОООООМЫМЫМЫМЫМЫ

Отграниченные астроцитомы характеризуются
экспансивным ростом и наличием чётких границ
с окружающим мозговым веществом. Среди от�
граниченных астроцитом выделяют нижеследу�
ющие гистологические варианты.

•••••  ПилоиднаяПилоиднаяПилоиднаяПилоиднаяПилоидная астроцитомаастроцитомаастроцитомаастроцитомаастроцитома наиболее часто лока�
лизуется в мозжечке, в хиазме зрительных не�
рвов и диэнцефальной области, несколько реже
в стволе мозга и в больших полушариях (височ�
ная доля, подкорковые структуры). Эти опухо�
ли наблюдаются преимущественно в детском
возрасте. Макроскопически имеют вид узла,
в опухолях часто обнаруживаются кисты. Гис�
тологически опухоли состоят из клеток вытя�
нутой формы с обилием глиальных волокон,
продукты дегенерации которых формируют так
называемые волокна Розенталя и эозинофиль�
ные капельки. Пилоидные астроцитомы ма�
лигнизируются крайне редко.

•••••  ПлеоморфнаяПлеоморфнаяПлеоморфнаяПлеоморфнаяПлеоморфная ксантоастроцитомаксантоастроцитомаксантоастроцитомаксантоастроцитомаксантоастроцитома — редкая
опухоль, которая наблюдается у лиц молодого
возраста, локализуется в коре и прилежащем
белом веществе и прорастает в мягкие мозго�
вые оболочки; часто содержит крупные кисты.
Гистологически характеризуется резко выра�
женным полиморфизмом клеток и ядер, нали�
чием гигантских многоядерных клеток�«мон�
стров» и очагов ксантоматоза. Несмотря на
выраженный полиморфизм, имеет доброкаче�
ственное течение, малигнизация отмечена
в 10% случаев.

•••••  СубэпендимарнаяСубэпендимарнаяСубэпендимарнаяСубэпендимарнаяСубэпендимарная гигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточная астроци�астроци�астроци�астроци�астроци�
томатоматоматоматома имеет вид узла, который локализуется в п�
росвете боковых желудочков. Эта опухоль воз�
никает из астроцитов субэпендимарной зоны
и характерна для больных туберозным склеро�
зом. Гистологически состоит из крупных по�
лиморфных астроцитов с богатой цитоплаз�
мой.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы. При отграниченных астроцитомах пос�
ле их радикального удаления возможны дли�
тельные ремиссии, в ряде случаев до 40 лет.

1
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ÎËÈÃÎÄÅÍÄÐÎÃËÈÀËÜÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

Олигодендроглиальные опухоли составляют в с�
реднем 5% от всех новообразований ЦНС.

•  Опухоли имеют избирательную локализацию в
веществе больших полушарий, наиболее часто
поражается лобная доля (до 50% случаев).

•  Гистологически выделены олигодендроглиомаолигодендроглиомаолигодендроглиомаолигодендроглиомаолигодендроглиома
и анапластическаяанапластическаяанапластическаяанапластическаяанапластическая (злокачественнаязлокачественнаязлокачественнаязлокачественнаязлокачественная) олиго�олиго�олиго�олиго�олиго�
дендроглиомадендроглиомадендроглиомадендроглиомадендроглиома.

•  Отличительной чертой новообразований оли�
годендроглии является наличие петрификатов,
нередко крупных, легко выявляемых рентгено�
логически.

•  Типичными гистологическими признаками яв�
ляются «сотовидная» структура опухоли (рис.
19�3 на вклейке) с наличием светлых перинук�
леарных ободков в опухолевых клетках, а так�
же обильная сеть анастомозирующих капилля�
ров.

•  Для злокачественных форм характерны увели�
чение плотноклеточности, нарастание мито�
тической активности и наличие пролиферации
эндотелия сосудов.

•  ОлигоастроцитомаОлигоастроцитомаОлигоастроцитомаОлигоастроцитомаОлигоастроцитома. Нередко олигодендрогли�
омы являются компонентом бифракционных
(смешанных) опухолей — олигоастроцитом.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы. Доброкачественные олигодендроглио�
мы характеризуются медленными темпами ро�
ста и более 70% больных переживают 5�летний
рубеж. Злокачественные олигодендро�глиомы
прогностически неблагоприятны, но имеются
сведения об успешном использовании химио�
терапии для их лечения.

ÝÏÅÍÄÈÌÀÐÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

Эпендимарные опухоли составляют примерно
6% от всех новообразований ЦНС. Они обычно
локализуются в просветах желудочков мозга (бо�
ковых и 4�го), а также интрамедуллярно и в об�
ласти корешков «конского хвоста».

•  Среди эпендимарных опухолей выделены эпен�
димома, анапластическая (злокачественная)
эпендимома и субэпендимома.

•  ЭпендимомыЭпендимомыЭпендимомыЭпендимомыЭпендимомы подразделяются на несколько ги�
стологических вариантов: клеточно�отростча�
тый (рис. 19�4 на вклейке), светлоклеточный и
миксопапиллярный. Последний вариант ха�
рактерен для эпендимом, локализующихся в �
области «конского хвоста». Отличительным
гистологическим признаком эпендимом явля�

ется наличие истинных эпендимарных розеток
и периваскулярных псевдорозеток. Анапласти�
ческий вариант отличается высокой митоти�
ческой активностью, наличием пролиферации
клеток эндотелия сосудов и формированием
очагов некроза.

•  СубэпендимомаСубэпендимомаСубэпендимомаСубэпендимомаСубэпендимома (субэпендимарная астроцито�
ма) — доброкачественная опухоль, сочетающая
в своей структуре гистологические признаки
эпендимомы и астроцитомы.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы. Продолжительность жизни больных с
эпендимомами определяется локализацией
опухоли и объёмом оперативного вмешатель�
ства. Подавляющее большинство эпендимом
обладают высокой радиочувствительностью.

ÝÌÁÐÈÎÍÀËÜÍÛÅ
ÍÅÉÐÎÝÊÒÎÄÅÐÌÀËÜÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

Эмбриональные нейроэктодермальные опухо�
ли — группа высокозлокачественных новообра�
зований, которые построены из клеток с низкой
степенью структурной дифференцировки. Опу�
холи проявляют тенденцию к формированию
имплантационных метастазов по ликворной си�
стеме головного и спинного мозга. Среди эмб�
риональных нейроэпителиальных опухолей вы�
деляются следующие варианты.

•  МедуллоэпителиомыМедуллоэпителиомыМедуллоэпителиомыМедуллоэпителиомыМедуллоэпителиомы — опухоли раннего детского
возраста (до 5 лет) и полушарной локализации. Гис�
тологически опухоль состоит из тубулярных струк�
тур, выстланных эмбриональным медуллярным эпи�
телием. В опухоли нередко видны скопления
хрящевой и мышечной тканей.

•  ПолушарнаяПолушарнаяПолушарнаяПолушарнаяПолушарная нейробластоманейробластоманейробластоманейробластоманейробластома иииии ганглионейробласто�ганглионейробласто�ганглионейробласто�ганглионейробласто�ганглионейробласто�
мамамамама имеют полную структурную аналогию с опухоля�
ми периферической нервной системы.

•  ЭпендимобластомаЭпендимобластомаЭпендимобластомаЭпендимобластомаЭпендимобластома — опухоль больших полушарий
головного мозга, которая диагностируется у детей в
возрасте до 5 лет. В отличие от анапластических эпен�
димом, представлена скоплениями истинных эпен�
димарных розеток.

•  МедуллобластомаМедуллобластомаМедуллобластомаМедуллобластомаМедуллобластома — эмбриональная опухоль
мозжечка, составляющая до 20% опухолей
ЦНС у детей, однако может возникать и у
взрослых. Локализация опухоли — червь и по�
лушария мозжечка, нередко с прорастанием
в полость 4�го желудочка и его боковые выво�
роты. Медуллобластомы подразделяют на 2 ги�
стологических варианта.

«Классический», содержащий розетки Хомера–Рай�
та и колоннарные структуры (рис. 19�5 на вклей�
ке).

Десмопластический вариант, представленный разра�
станиями соединительной ткани в опухолях и на�

1
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личием зон нейрональной дифференцировки
(«бледных островков»).

Как дополнительный вариант выделяют медулломи�
областому, содержащую мышечные волокна.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы. Метастазы медуллобластом по ликворной
системе отмечаются в 40–60% наблюдений. Ме�
дуллобластомы высоко радиочувствительны, а ис�
пользуемое в последние 15 лет комбинированное
лечение, включающее радикальное удаление опу�
холи, тотальное краниоспинальное облучение (про�
филактика метастазов) и химиотерапию, позволило
достичь 5�летней выживаемости у 70% больных.
Прогноз при медуллоэпителиомах и эпендимобла�
стомах крайне неблагоприятный.

ÂÐÀÑÒÀÞÙÈÅ Â ÏÎËÎÑÒÜ ×ÅÐÅÏÀ
ÎÏÓÕÎËÈ

•  ПараганглиомаПараганглиомаПараганглиомаПараганглиомаПараганглиома — опухоль хромаффинных па�
раганглиев — врастает в полость черепа при ло�
кализации в области яремного гломуса, изред�
ка может обнаруживаться в селлярной области.

•  ХордомаХордомаХордомаХордомаХордома — экстрацеребральная опухоль, рас�
полагающаяся интракраниально в области
блюменбахова ската, в полости основной па�
зухи, в «турецком седле», а также в области
крестца. Возникает из остатков эмбриональ�
ного нотохорда, формирующего пульпозные
ядра и синостозы. Гистологически представле�
на скоплениями крупных клеток с пенистой,
светлой цитоплазмой, содержащей мукополи�
сахариды (так называемые физалиформные
клетки).

•  ЭстезионейробластомаЭстезионейробластомаЭстезионейробластомаЭстезионейробластомаЭстезионейробластома — злокачественная опу�
холь из клеток обонятельного нейроэпителия.
Локализуется в полости носа, нередко прорас�
тает в придаточные пазухи и полость черепа.
Гистологически сходна с нейробластомой.

•  Среди других опухолей, врастающих в полость
черепа и позвоночного канала, могут встре�
чаться хондросаркома, остеобластокластома,
остеогенная саркома, цилиндрома и некоторые
другие.

ÐÀÇÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

•  ОпухолиОпухолиОпухолиОпухолиОпухоли сосудистыхсосудистыхсосудистыхсосудистыхсосудистых сплетенийсплетенийсплетенийсплетенийсплетений желудочковжелудочковжелудочковжелудочковжелудочков со�
ставляют 1,5% от всех новообразований ЦНС.
Чаще локализуются в просветах боковых и 4�го
желудочков. Макроскопически имеют вид узла
с мелкогранулярной поверхностью и тесно свя�
заны с сосудистым сплетением. Гистологичес�
ки опухоли сосудистых сплетений подразделя�
ют на хориоидпапиллому и
хориоидкарциному. Последняя в подавляю�
щем большинстве случаев встречается у детей
1�го десятилетия жизни и чаще локализуется

супратенториально. Хориоидпапилломы имеют
структуру, типичную для сосудистого сплетения
в норме. Для хориоидкарцином характерны ут�
рата папиллярных структур и наличие солид�
ных клеточных полей с высокой митотической
активностью. Доброкачественные хориоидпа�
пилломы подлежат радикальному удалению,
после которого у большинства больных наблю�
дается длительный безрецидивный период. Хо�
риоидкарциномы склонны метастазировать по
ликворным путям, сроки жизни больных обыч�
но не превышают полутора лет.

•  НейрональныеНейрональныеНейрональныеНейрональныеНейрональные иииии смешанныесмешанныесмешанныесмешанныесмешанные нейронально�гли�нейронально�гли�нейронально�гли�нейронально�гли�нейронально�гли�
альныеальныеальныеальныеальные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли — группа редко встречающих�
ся новообразований (0,5%), которые полностью
или частично построены из клеток с нейрональ�
ной дифференцировкой. Несколько чаще ганг�
лиозноклеточные опухоли выявляются в пери�
ферической нервной системе. Наибольшее
клиническое значение имеют дизэмбриоплас�
тическая нейроэпителиальная опухоль, локали�
зующаяся в коре больших полушарий и прояв�
ляющаяся судорожными припадками;
нейроцитома боковых желудочков, сопровож�
дающаяся окклюзионной гидроцефалией, и
нейрональная гамартома гипоталамуса, прояв�
ляющаяся синдромом преждевременного поло�
вого созревания.

•  ОпухолиОпухолиОпухолиОпухолиОпухоли шишковиднойшишковиднойшишковиднойшишковиднойшишковидной железыжелезыжелезыжелезыжелезы (пинеальной
паренхимы). К ним относятся пинеоцитома,
имеющая гистологическую структуру, сходную
с нормальной шишковидной железой, ана�пла�
стическая пинеоцитома (пинеоцитома с мито�
тической активностью) и пинеобластома, сход�
ная по структуре с медуллобластомой и
ретинобластомой. Прогноз при пинеоцитомах
относительно благоприятный, хотя возможны
послеоперационное рецидивирование и вто�
ричная малигнизация. Для пинеобластом харак�
терны формирование имплантационных мета�
стазов и быстрое рецидивирование.

•  НевриномаНевриномаНевриномаНевриномаНевринома (неврилеммома) — доброкачествен�
ная опухоль, возникающая из шванновских кле�
ток оболочек нервов. Частота опухоли состав�
ляет 8–9% от всех новообразований ЦНС, при
внутричерепной локализации преимуществен�
но поражается VIII нерв, может поражаться
V нерв в области гассерова узла. При локализа�
ции в позвоночном канале невриномы распо�
лагаются обычно в области задних корешков.
Иногда спинальные невриномы могут выходить
за пределы позвоночного столба, приобретая
форму песочных часов. Малигнизация в неври�
номах ЦНС наблюдается исключительно ред�
ко, более типичны злокачественные неврино�
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мы (неврогенные саркомы) периферических
нервов. Гистологически опухоль построена из
вытянутых клеток, формирующих ритмические
структуры (рис. 19�6 на вклейке) типа Антони
А и В (палисадные или ретикулярные структу�
ры). Для злокачественных шванном характер�
ны кистообразование и повышение митотичес�
кой активности. После радикального удаления
опухоли возможно полное выздоровление.

•  МенингиомаМенингиомаМенингиомаМенингиомаМенингиома — наиболее частая разновидность но�
вообразований оболочек головного и спинного моз�
га, занимающих среди опухолей ЦНС второе место
по частоте встречаемости — до 20%. Эти опухоли
происходят из клеток менинготелия (арахноидэн�
дотелия), который выстилает поверхности твёрдой
и паутинной оболочек мозга, а также участки сосу�
дистых сплетений желудочков. Нередко наблюда�
ется первичная множественность процесса. Менин�
гиомы имеют вид инкапсулированного узла
мягкоэластической консистенции; по локали�
зации подразделяются на конвекситальные и
базальные, а также желудочков мозга. По сте�
пени злокачественности менингиомы (рис. 19�7
на вклейке) подразделяются на 3 категории: доб�
рокачественные (менинготелиоматозный, фиб�
робластический, переходный и другие вариан�
ты), атипические (с наличием митотической
активности) и анапластические (злокачествен�
ные) с наличием множественных митозов, оча�
гов некроза и формированием папиллярных
структур. При доброкачественных менингио�
мах рецидивы в сроки до 5 лет выявляются у
10% больных, среди атипических — у 35%, а
при анапластических рецидивирование наблю�
дается в 100% на протяжении первых 2 лет.

•  НеменинготелиальныеНеменинготелиальныеНеменинготелиальныеНеменинготелиальныеНеменинготелиальные соединительнотканныесоединительнотканныесоединительнотканныесоединительнотканныесоединительнотканные
опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли — гемангиоперицитома, фиброзная ги�
стиоцитома, лейомиосаркома и другие. Гис�
тологическая структура этих новообразований
не отличается от их мягкотканных аналогов.

•  ОпухолиОпухолиОпухолиОпухолиОпухоли гипофизагипофизагипофизагипофизагипофиза представлены эпителиаль�
ными новообразованиями (аденомы, рак)
передней доли придатка мозга (аденогипо�
физа) и опухолями задней доли и воронки
(нейрогипофиза), где встречаются глиомы и
зернисто�клеточная опухоль воронки («хори�
стома», инфундибулома)

ГистологическаяГистологическаяГистологическаяГистологическаяГистологическая классификацияклассификацияклассификацияклассификацияклассификация аденом гипофиза пре�
дусматривает базофильные, эозинофильные и хро�
мофобные варианты. В 1970�х годах разработана
классификация аденом гипофиза по их гормональ�
ной активности, отражающая характер вырабаты�
ваемого клетками опухоли гормона.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы. Радикальное удаление аденом гипофиза даёт
положительные результаты с благоприятным исходом,
но возможны рецидивы, обусловленные инвазивным
характером роста части аденом. При раке гипофиза
быстро развивается имплантационное и гематогенное
метастазирование.

•  КраниофарингиомаКраниофарингиомаКраниофарингиомаКраниофарингиомаКраниофарингиома (МКБ: D35.3 Доброкаче�
ственное новообразование краниофаринге�
ального протока) — дизэмбриогенетическая
эпителиальная опухоль, которая локализует�
ся в хиазмально�селлярной области и поло�
сти III желудочка, иногда со значительным
распространением по основанию мозга. В её
структуре солидный и кистозный компонен�
ты. Может наблюдаться кератоидная дегене�
рация, характерны отложения солей кальция,
иногда вся опухоль подвергается обызвеств�
лению. Выделяют адамантиноматозный и па�
пилломатозный гистологические варианты.
Для последнего кератинизация и обызвеств�
ление не характерны. Краниофарингиома —
биологически доброкачественная опухоль,
однако её врастание в структуры диэнцефаль�
ной области делают хирургическое удаление
затруднительным.

•  ГерминогенныеГерминогенныеГерминогенныеГерминогенныеГерминогенные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли головного мозга по
строению полностью идентичны таковым
в гонадах. К герминогенным опухолям от�
носятся герминома, эмбриональный рак, опу�
холь желточного мешка, хорионэпителиома
(хориокарцинома), зрелая и незрелая терато�
мы, а также смешанные герминогенные опухо�
ли. Для этих новообразований характерна ло�
кализация в области шишковидной железы
и супраселлярно. Прогноз при «чистых» гер�
миномах сравнительно благополучный в с�
вязи с их выраженной химио� и радиочув�
ствительностью. Благоприятный исход
наблюдается и после удаления зрелых тера�
том. Прогноз при других вариантах герми�
ногенных опухолей крайне неблагоприятный.

•  ЭпидермоидныеЭпидермоидныеЭпидермоидныеЭпидермоидныеЭпидермоидные иииии дермоидныедермоидныедермоидныедермоидныедермоидные кистыкистыкистыкистыкисты — доста�
точно часто встречающиеся образования, не
отличающиеся от своих аналогов за предела�
ми нервной системы. Они могут встречаться
в любых отделах ЦНС, но излюбленной их
локализацией является мосто�мозжечковый
угол.

•  КоллоидныеКоллоидныеКоллоидныеКоллоидныеКоллоидные кистыкистыкистыкистыкисты IIIIIIIIIIIIIII желудочкажелудочкажелудочкажелудочкажелудочка — образо�
вания округлой формы, небольших размеров,
располагающиеся в передневерхних отделах
III желудочка и связанные с сосудистым
сплетением. Киста имеет однослойную эпи�
телиальную выстилку и густое слизистое со�
держимое зеленоватого цвета.

1

1
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• ЭпендимарныеЭпендимарныеЭпендимарныеЭпендимарныеЭпендимарные кистыкистыкистыкистыкисты часто располагаются в боль�
ших полушариях паравентрикулярно и выстланы
реснитчатым эпендимарным эпителием, не име�
ющим базальной мембраны.

•  КистыКистыКистыКистыКисты карманакарманакарманакарманакармана РаткеРаткеРаткеРаткеРатке. Это кисты эндо� или супра�
селлярной локализации с выстилкой из кубичес�
кого или цилиндрического однослойного эпите�
лия.

•  АрахноидальныеАрахноидальныеАрахноидальныеАрахноидальныеАрахноидальные кистыкистыкистыкистыкисты — ограниченные скопле�
ния ликвора между редупликатурами мягкой моз�
говой оболочки. Их не следует смешивать с гид�
ромами — отграниченными скоплениями
цереброспинальной жидкости в субдуральном
пространстве. Чаще всего арахноидальные кисты
локализуются в области височной доли (в силь�
виевой щели).

•  ГГГГГемангиобластомаемангиобластомаемангиобластомаемангиобластомаемангиобластома (ангиоретикуломаангиоретикуломаангиоретикуломаангиоретикуломаангиоретикулома) — опухоль
неясного гистогенеза, которая может быть са�
мостоятельным заболеванием или компонен�
том синдрома Хиппеля–Линдау. Подавляю�
щее большинство гемангиобластом имеет
мозжечковую локализацию, но они могут рас�
полагаться в веществе ствола мозга, спинно�
го мозга, а также супратенториально. Опухо�
ли могут быть преимущественно солидными
или кистозными. Гистологически представле�
ны сетью тонкостенных сосудов различного
калибра, между которыми располагаются
скопления клеток со светлой, «пенистой» ци�
топлазмой, богатой липидами. Рецидивы ге�
мангиобластом чаще наблюдаются у больных
с синдромом Хиппеля–Линдау и обусловле�
ны первичной множественностью процесса.

•  ОпухолиОпухолиОпухолиОпухолиОпухоли кроветворнойкроветворнойкроветворнойкроветворнойкроветворной тканитканитканитканиткани

ПервичныеПервичныеПервичныеПервичныеПервичные лимфомылимфомылимфомылимфомылимфомы чаще возникают на фоне имму�
нодефицита, в том числе и при ВИЧ�инфекции.
Могут быть множественными. Фенотипически в
большинстве случаев представлены B�клеточными
лимфомами (пролимфоцитарными и иммунобласт�
ными). Комплексное лечение лимфом нервной си�
стемы способно значительно продлить жизнь боль�
ному, но большинство пациентов умирает в течение 2
лет.

ПлазмоцитомаПлазмоцитомаПлазмоцитомаПлазмоцитомаПлазмоцитома ЦНС может быть солитарной или прояв�
лением миеломной болезни. Чаще поражаются кости
черепа и тела позвонков, но иногда выявляются и инт�
ракраниальные солитарные плазмоцитомы.

ВторичноеВторичноеВторичноеВторичноеВторичное поражениепоражениепоражениепоражениепоражение нервной системы при лейкозах и
лимфогранулематозе проявляется преимущественным
поражением мозговых оболочек. Редко наблюдается
гранулематозное поражение оболочек головного моз�
га при различных гистиоцитозах, включая нодуляр�
ный гистиоцитоз Росаи–Дорфмана.

• НейрофиброматозНейрофиброматозНейрофиброматозНейрофиброматозНейрофиброматоз, см. статью «Нейрофиброма�
тоз».

• МетастатическиеМетастатическиеМетастатическиеМетастатическиеМетастатические опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли. Чаще всего в голов�
ной мозг метастазируют раки лёгкого, МЖ,
почки, меланомы, несколько реже — раки мо�
чевого пузыря, предстательной железы, ЖКТ,
яичников, плацентарные опухоли. Метастазы
сарком наблюдаются крайне редко. Метаста�
зы в вещество мозга могут быть одиночными
или множественными. Множественность ха�
рактерна для метастазов меланомы, рака лёг�
кого, МЖ; солитарность — для светлоклеточ�
ного рака почки и аденокарцином ЖКТ.
Гистологически опухоли имеют структуру,
сходную с первичным очагом.

Ñîñóäèñòûå çàáîëåâàíèÿ

ОООООСТРОЕСТРОЕСТРОЕСТРОЕСТРОЕ НАРУШЕНИЕНАРУШЕНИЕНАРУШЕНИЕНАРУШЕНИЕНАРУШЕНИЕ МОЗГОВОГОМОЗГОВОГОМОЗГОВОГОМОЗГОВОГОМОЗГОВОГО КРОВООБРАЩЕНИЯКРОВООБРАЩЕНИЯКРОВООБРАЩЕНИЯКРОВООБРАЩЕНИЯКРОВООБРАЩЕНИЯ ПОПОПОПОПО

ИШЕМИИШЕМИИШЕМИИШЕМИИШЕМИЧЧЧЧЧЕСКОМУЕСКОМУЕСКОМУЕСКОМУЕСКОМУ ТИПУТИПУТИПУТИПУТИПУ

Острое нарушение мозгового кровообращения
по ишемическому типу (МКБ: I63 Инфаркт моз�
га) — очаг полного некроза нервной ткани, воз�
никающий вследствие недостаточности артери�
ального кровоснабжения или нарушения
венозного оттока.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: атеросклероз магистральных арте�
рий шеи и основания мозга, ГБ, острый тром�
боз артерий или венозных синусов, тромбоэм�
болия, жировая или воздушная эмболия
артерий головного мозга, стенозирующее рас�
слоение (расслаивающая аневризма) артерий
головного мозга, спазм артерий головного моз�
га на фоне субарахноидального кровоизлия�
ния, травматическое повреждение артерий го�
ловы и шеи.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Локализация: наиболее часто
большие полушария (бассейн внутренней сон�
ной артерии), реже ствол мозга (вертебробази�
лярный бассейн). Инфаркты спинного мозга
наблюдаются крайне редко. При стенозирую�
щих поражениях артерий (атеросклероз, тром�
боз, эмболия) обычно формируются крупные
одиночные инфаркты). При спазме артерий
развиваются множественные мелкие инфарк�
ты). Гистологически выделяют 3 стадии.

Некротическая — формирование зоны коагуляцион�
ного некроза с наличием по его периферии нервных
клеток с признаками тяжёлого ишемического по�
вреждения (тигролиз, гомогенизация и потемнение
цитоплазмы, лизис ядер с формированием клеток�
�теней).

Репаративная — формирование новообразованных
капилляров по периферии зоны некроза, миграция
в зону некроза макрофагов и тучных астроцитов,
лизирующих некротический детрит («зернистые
шары»).
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Организация — активная пролиферация фибрилляр�
ных астроцитов и фибробластов стенок новообра�
зованных сосудов с формированием глиомезодер�
мального рубца (рис. 19�8 на вклейке).
Организовавшийся инфаркт мозга представляет собой
кистозную полость с уплотнёнными стенками.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Смертельный исход в острой стадии ин�
фаркта возможен при обширном поражении
больших полушарий и ствола мозга вследствие
гибели жизненно важных центров (сосудодви�
гательного, дыхательного) или развития выра�
женного отёка мозга. На стадиях организации
и репарации возможна смерть вследствие при�
соединившихся осложнений — пневмонии,
тромбоэмболии лёгочной артерии, вторичных
(реперфузионных) кровоизлияний в зону ин�
фарцирования.

ОООООСТРОЕСТРОЕСТРОЕСТРОЕСТРОЕ НАРУШЕНИЕНАРУШЕНИЕНАРУШЕНИЕНАРУШЕНИЕНАРУШЕНИЕ МОЗГОВОГОМОЗГОВОГОМОЗГОВОГОМОЗГОВОГОМОЗГОВОГО КРОВООБРАЩЕНИЯКРОВООБРАЩЕНИЯКРОВООБРАЩЕНИЯКРОВООБРАЩЕНИЯКРОВООБРАЩЕНИЯ ПОПОПОПОПО

ГЕМОРРАГИГЕМОРРАГИГЕМОРРАГИГЕМОРРАГИГЕМОРРАГИЧЧЧЧЧЕСКОМУЕСКОМУЕСКОМУЕСКОМУЕСКОМУ ТИПУТИПУТИПУТИПУТИПУ

Острое нарушение мозгового кровообращения по
геморрагическому типу (МКБ: I61 Внутримозговое
кровоизлияние) — очаг геморрагической деструк�
ции ткани мозга.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: ГБ, травматическое повреждение голов�
ного мозга, разрыв сосудов артериовенозной маль�
формации или кавернозной ангиомы, некоторые
болезни крови (серповидно�клеточная анемия, лей�
козы), ангииты и ангиопатии различного генеза, де�
миелинизирующие процессы, острая компрессия
сосудов шеи. Локализация зависит от этиологии.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. При ГБ чаще поражаются большие
полушария с локализацией в области подкорко�
вых узлов, реже поражается мост и крайне редко
мозжечок. При других этиологических факторах
локализация может быть самой разнообразной.
Механизмы — наиболее часто кровоизлияние per
diapedesin, реже разрыв стенки сосуда (травмати�
ческий, некротический, микроаневризма). Мор�
фологически различают 2 варианта.

Кровоизлияние по типу гематомы чаще наблюдается в �
больших полушариях, редко в мозжечке. Очаг дест�
рукции ткани представляет собой полость, содержа�
щую свёртки крови. В стенках полости отмечаются
гиперемия, геморрагическая имбибиция и лизис моз�
говой ткани, а в поздних стадиях — скопления макро�
фагов и сидерофагов.

Кровоизлияние по типу геморрагического пропитыва�
ния — очаги деструкции ткани мозга вследствие его
интенсивной геморрагической имбибиции (множе�
ственных мелких кровоизлияний) без формирования
полости. Наиболее часто локализуется в веществе мо�
ста.

ИсходИсходИсходИсходИсход. При обширных кровоизлияниях смерть на�
ступает вследствие деструкции жизненно важных

центров, отёка мозга или проникновения крови в �
желудочки мозга с их гемотампонадой.

СССССУБАРАХНОИДАЛЬНОЕУБАРАХНОИДАЛЬНОЕУБАРАХНОИДАЛЬНОЕУБАРАХНОИДАЛЬНОЕУБАРАХНОИДАЛЬНОЕ КРОВОИЗЛИЯНИЕКРОВОИЗЛИЯНИЕКРОВОИЗЛИЯНИЕКРОВОИЗЛИЯНИЕКРОВОИЗЛИЯНИЕ

Этиология субарахноидального кровоизлияния
(МКБ: I60 Субарахноидальное кровоизлия�
ние) — разрыв аневризмы артерий основания
мозга или сосудов мальформации, травма го�
ловного мозга, ГБ, болезни крови, опухоли ос�
нования черепа. Морфологический субстрат —
скопление жидкой крови и сгустков между па�
утинной и мягкой мозговыми оболочками. Наи�
большую опасность для жизни представляют ба�
зальные субарахноидальные кровоизлияния,
которые сопровождаются выраженным спазмом
артерий основания мозга (результат воздействия
продуктов распада крови на нервные оконча�
ния стенок артерий) и формированием множе�
ственных инфарктов мозга.

ПППППОРОКИОРОКИОРОКИОРОКИОРОКИ РАЗВИТИЯРАЗВИТИЯРАЗВИТИЯРАЗВИТИЯРАЗВИТИЯ СОСУДОВСОСУДОВСОСУДОВСОСУДОВСОСУДОВ ЦНСЦНСЦНСЦНСЦНС

Пороки развития сосудов ЦНС (МКБ: Q28.3
Другие пороки развития церебральных сосу�
дов) — сборная группа нозологических
форм, представленная различными вариантами
ангиодисплазий, часть из которых присуща
только нервной системе, а часть встречается и
в других органах.

•  КавернозныеКавернозныеКавернозныеКавернозныеКавернозные порокипорокипорокипорокипороки развития сосудов («анги�
омы») составляют около 5–13% всех сосуди�
стых аномалий головного мозга, возраст боль�
ных колеблется от 20 до 50 лет. Локализация:
супратенториально в белом веществе боль�
ших полушарий или субтенториально в ве�
ществе моста. Размеры каверном колеблют�
ся от очень мелких (микромальформации) до
гигантских, занимающих несколько долей.
Hередко кавернозные мальформации множе�
ственные. Микроскопическое строение ка�
верном практически не отличается от своих
аналогов в других органах.

•  ТелеангиэктазииТелеангиэктазииТелеангиэктазииТелеангиэктазииТелеангиэктазии представлены скоплениями
тонкостенных расширенных капилляров, меж�
ду которыми имеются прослойки нервной
ткани. Типичной локализацией являются мост
и субкортикальные отделы больших полуша�
рий мозга.

•  ВенозныеВенозныеВенозныеВенозныеВенозные порокипорокипорокипорокипороки развитияразвитияразвитияразвитияразвития могут располагать�
ся как в веществе мозга, так и в его оболоч�
ках. Чаще поражается спинной мозг. Гисто�
логически венозные мальформации отличаются
от телеангиэктазий калибром сосудов и строени�
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ем их стенки, в которой имеются мышечная обо�
лочка и адвентиция.

•  АртериовенозныеАртериовенозныеАртериовенозныеАртериовенозныеАртериовенозные мальформациимальформациимальформациимальформациимальформации (МКБ: Q28.2
Артериовенозный порок развития церебраль�
ных сосудов) являются причиной 6% всех
субарахноидальных кровоизлияний, встреча�
ясь с частотой 1–3% на 10 000 жителей. Чаще
артериовенозные мальформации локализуют�
ся в бассейне внутренней сонной артерии.
Микроскопически артериовенозные маль�
формации состоят из многочисленных сосу�
дов — артериальных (питающих), венозных
(дренирующих) и недифференцированных
(анастомотических), которые имеют различ�
ные диаметры и протяжённость. Послед�ние
нередко формируют крупные полости, содер�
жащие кровь.

•  БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь СтёрджаСтёрджаСтёрджаСтёрджаСтёрджа–УэбераУэбераУэбераУэбераУэбера (МКБ: Q85.8 Дру�
гие факоматозы, не классифицированные
в других рубриках; OMIM *185300, оболочеч�
нолицевой или менингофациальный ангио�
матоз). Морфологическим субстратом явля�
ется гомолатеральный по отношению к невусу
ангиоматоз мягкой мозговой оболочки с обызве�
ствлением подлежащей коры головного мозга. При
полной выраженности проявляется триадой:
врождённая кожная ангиома (обычно по ходу
тройничного нерва, чаще односторонняя), гомо�
латеральная менингеальная ангиома с внутриче�
репной кальцинацией и неврологическими при�
знаками, ангиомы сосудистой оболочки глаза
(часто с вторичной глаукомой). Неполные фор�
мы могут иметь любые 2 признака или ангиомы
другой локализации.

•  ВарикозВарикозВарикозВарикозВарикоз — одна или две резко расширенные вены
мягкой мозговой оболочки или вещества мозга.
Описаны редкие случаи истинного варикоза боль�
шой вены мозга (вены Галена).

•  АртериовенозныеАртериовенозныеАртериовенозныеАртериовенозныеАртериовенозные фистулыфистулыфистулыфистулыфистулы иииии соустьясоустьясоустьясоустьясоустья — непос�
редственный переход артерии в вену или
в синусы твёрдой мозговой оболочки (арте�
риосинусные соустья), генез либо дизэмбрио�
генетический либо травматический (наиболее
часто — посттравматическое каротидно�кавер�
нозное соустье).

•  ПерсистирующиеПерсистирующиеПерсистирующиеПерсистирующиеПерсистирующие сосудысосудысосудысосудысосуды — атипичные каро�
тидно�базилярные анастомозы, возникающие
из�за персистенции сосудов, функциониру�
ющих в эмбриональном периоде.

Äåìèåëèíèçèðóþùèå
çàáîëåâàíèÿ

Термин «демиелинизирующие заболевания»
объединяет группу патологических процессов
неясной этиологии, для которых характерна де�
струкция миелиновой оболочки нервных воло�
кон при относительной сохранности осевого
цилиндра (аксона). Основными демиелинизи�
рующими заболеваниями являются рассеянный
склероз (хронический многофокусный склероз),
острый многофокусный склероз, острый диссе�
минирующий энцефаломиелит, острая геморра�
гическая лейкоэнцефалопатия и прогрессирую�
щая многофокусная лейкоэнцефалопатия.

РРРРРАССЕЯННЫЙАССЕЯННЫЙАССЕЯННЫЙАССЕЯННЫЙАССЕЯННЫЙ СКЛЕРОЗСКЛЕРОЗСКЛЕРОЗСКЛЕРОЗСКЛЕРОЗ

Рассеянный склероз (МКБ: G35 Рассеянный
склероз) — хроническое, медленно прогрессиру�
ющее заболевание, как правило, поражающее лиц
в возрасте от 18 до 40 лет. Клинически проявля�
ется медленно нарастающим неврологическим
и ментальным дефицитом, развивающимся на
протяжении длительного времени (иногда до 30
лет).

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология неизвестна, существует концепция
вирусного и аутоиммунного генеза заболева�
ния.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. В белом веществе больших полу�
шарий и ствола мозга обнаруживаются очаги
серого цвета с гранулярной поверхностью, а
также множественные кисты с шероховатыми
стенками. Наиболее чётко изменения в веще�
стве мозга выявляются при использовании ок�
расок на миелиновые волокна (по методу
Шпильмайера, Марки и др.). Микроскопичес�
кие проявления подразделяются на 3 вариан�
та, которые, по всей видимости, отражают раз�
личные фазы заболевания.

•  Хронические активные бляшки — зоны демиели�
низации с нечёткими, размытыми границами, по пе�
риферии которых выявляются зоны энцефалоли�
зиса и скопления макрофагов, содержащих
продукты распада миелина. Глиальная реакция
представлена пролиферацией тучных астроцитов,
также содержащих продукты распада. В перивас�
кулярных зонах лимфо�плазмоцитарная инфильт�
рация.

•  Хронические неактивные бляшки — зоны демие�
линизации с чёткими границами без перифокаль�
ного энцефалолизиса. В зонах демиелинизации на�
блюдается активная пролиферации клеток астро�
и олигодендроглии с формированием густой сети
глиальных волокон (рис. 19�9 на вклейке). Лимфо�
плазмоцитарная инфильтрация не выражена.

1
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•  Бляшки�тени, которые проявляются как переход�
ная зона между неактивными бляшками и белым
веществом. Гистологически представлены хаотич�
но расположенными тонкими миелиновыми волок�
нами, содержащими скопления клеток олигодендрог�
лии. Считается, что бляшки�тени являются зонами
вторичной миелинизации, возникающей вследствие ак�
тивации миелинпродуцирующих олигодендроцитов.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Прогрессирующая инвалидизация боль�
ных.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ МНОГООМНОГООМНОГООМНОГООМНОГООЧЧЧЧЧАГОВЫЙАГОВЫЙАГОВЫЙАГОВЫЙАГОВЫЙ СКЛЕРОЗСКЛЕРОЗСКЛЕРОЗСКЛЕРОЗСКЛЕРОЗ

МКБМКБМКБМКБМКБ: G37.0 Диффузный склероз.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология неизвестна.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Макроскопические изменения не
выявляются. При микроскопии находят множе�
ственные мелкие зоны демиелинизации с не�
чёткими границами и выраженной воспалитель�
ной реакцией. В отличие от рассеянного
склероза, скопления макрофагов и периваску�
лярные лимфоидные муфты наблюдаются не
только по периферии зон демиелинизации, но
и в их толще. Другим отличием острого склеро�
за является очаговое повреждение аксонов в зо�
не демиелинизации. В прилежащих участках
мозга наблюдаются скопления гипертрофиро�
ванных астроцитов без увеличения содержания
глиальных волокон.

ОтдельныеОтдельныеОтдельныеОтдельныеОтдельные формыформыформыформыформы острого склероза: нейромие�
лит с одновременным поражением зрительных
нервов и их перекреста, а также концентричес�
кий склероз, который не имеет клинических
проявлений и диагностируется только post
mortem.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Быстро прогрессирующее заболевание, не�
редко с летальным исходом.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ДИССДИССДИССДИССДИССЕМИНИРУЮЩИЙЕМИНИРУЮЩИЙЕМИНИРУЮЩИЙЕМИНИРУЮЩИЙЕМИНИРУЮЩИЙ ЭНЦЕФЭНЦЕФЭНЦЕФЭНЦЕФЭНЦЕФАЛАЛАЛАЛАЛОООООМИЕЛИТМИЕЛИТМИЕЛИТМИЕЛИТМИЕЛИТ

Термином «острый диссеминирующий энцефа�
ломиелит» (МКБ: G36 Другая форма острой дис�
семинированной демиелинизации) обозначают
группу демиелинизирующих процессов инфекци�
онного и аутоиммунного генеза.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Различают пост� или параинфекци�
онный, поствакцинальный (постиммунизаци�
онный) и идиопатический диссеминирующий
энцефаломиелит.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Макроскопически в белом веще�
стве головного и спинного мозга выявляются
множественные мелкие очаги серого цвета (при
поствакцинальном энцефаломиелите возмож�
ны петехиальные кровоизлияния). Микроско�

пически острый диссеминирующий энцефало�
миелит характеризуется периваскулярной лока�
лизацией очагов демиелинизации с выражен�
ной лимфоцитарной инфильтрацией
в прилежащих зонах головного мозга. В приле�
жащих зонах белого вещества имеется также
выраженная пролиферация микроглии, тогда
как пролиферации астроцитарной глии не вы�
ражена. При энцефаломиелите, вызванном ан�
тирабической иммунизацией, воспалительный
процесс локализуется преимущественно в мяг�
ких мозговых оболочках головного и спинного
мозга, в связи с чем очаги демиелинизации рас�
полагаются субпиально и по ходу пенетрирую�
щих сосудов спинного мозга.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Быстро прогрессирующее течение и смер�
тельный исход.

ОООООСТРСТРСТРСТРСТРАЯАЯАЯАЯАЯ ГЕМОРРГЕМОРРГЕМОРРГЕМОРРГЕМОРРАГИАГИАГИАГИАГИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ЛЕЙКОЭНЦЕФЛЕЙКОЭНЦЕФЛЕЙКОЭНЦЕФЛЕЙКОЭНЦЕФЛЕЙКОЭНЦЕФАЛАЛАЛАЛАЛОПАОПАОПАОПАОПАТИЯТИЯТИЯТИЯТИЯ

Острая геморрагическая лейкоэнцефалопатия
[болезнь Вестона Хартса; МКБ: G36.1 Острый и
подострый геморрагический лейкоэнцефалит
(болезнь Хартса)] — острое поражение мелких
сосудов белого вещества головного мозга, приво�
дящее к формированию обширных зон демиели�
низации с их геморрагическим пропитыванием.
Чаще это заболевание наблюдается у детей.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология неизвестна, но наиболее вероятной
причиной считается аллергическая реакция
ГНТ.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Макроскопически проявляется
формированием очагов кровоизлияний различ�
ных размеров, локализующихся в белом веще�
стве полушарий и ствола мозга. Отмечаются
также резко выраженный отёк и набухание моз�
га. При микроскопическом изучении выявля�
ется тотальный или парциальный некроз сте�
нок сосудов белого вещества с формированием
периваскулярных зон демиелинизации, содер�
жащих свежие кровоизлияния per diapedesin и
лимфоплазмоцитарные инфильтраты. В пери�
васкулярных зонах выявляются фибриновые де�
позиты.

ИсходИсходИсходИсходИсход. В большинстве случаев заболевание окан�
чивается летально. Смерть наступает на протя�
жении 1–6 дней.

ПППППРОРОРОРОРОГРЕССИРУЮЩАЯГРЕССИРУЮЩАЯГРЕССИРУЮЩАЯГРЕССИРУЮЩАЯГРЕССИРУЮЩАЯ МНМНМНМНМНОООООГГГГГОФОКУОФОКУОФОКУОФОКУОФОКУСНАЯСНАЯСНАЯСНАЯСНАЯ

ЛЕЙКОЭНЦЕФЛЕЙКОЭНЦЕФЛЕЙКОЭНЦЕФЛЕЙКОЭНЦЕФЛЕЙКОЭНЦЕФАЛАЛАЛАЛАЛОПАОПАОПАОПАОПАТИЯТИЯТИЯТИЯТИЯ

МКБМКБМКБМКБМКБ: A81.2 Прогрессирующая многоочаговая
лейкоэнцефалопатия.
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ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. РНК�содержащий паповавирус JVP,
который в норме персистирует в клетках олиго�
дендроглии. Заболевание развивается на фоне
иммунодефицита, в том числе и у больных ВИ�
Ч�инфекцией.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Макроскопически выявляются
множественные мелкие очаги серого цвета, ло�
кализующиеся в белом веществе больших полу�
шарий субкортикально и мозжечка (реже).
Микроскопически в белом веществе обнаружи�
ваются мелкие множественные очаги демиели�
низации с нечёткими границами. В зонах деми�
елинизации выявляются 2 типа клеток —
атипические олигодендроциты (клетки 1�го
типа) и гигантские астроциты (клетки 2�го
типа). Клетки 1�го типа располагаются по пе�
риферии зон демиелинизации, их ядра пример�
но в 3 раза превышают объём ядер нормальных
олигодендроцитов и содержат многочисленные
включения, в том числе и включения Каудри
типа А. Ультраструктурно они представляют со�
бой округлые и вытянутые вирионы. Клетки 2�го
типа чаще всего многоядерные, в некоторых из
них содержатся извитые профили хроматина.
Аксоны в зонах демиелинизации частично со�
хранены, но их расположение хаотичное. Вос�
палительная и макрофагальная реакции по пе�
риферии зон демиелинизации выражены слабо.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Продолжительность заболевания не пре�
вышает 6 мес, летальный исход неизбежен.

Äåãåíåðàòèâíûå çàáîëåâàíèÿ
ÖÍÑ

Дегенеративные заболевания ЦНС — гетероген�
ная группа заболеваний головного и спинного
мозга, которая характеризуется прогрессирующей
атрофией нейронов и аксонов, а также сопутству�
ющей глиально�пролиферативной реакцией.

ÁÎËÅÇÍÜ ÀËÜÖÕÀÉÌÅÐÀ

Болезнь Альцхаймера (МКБ: G30 Болезнь Альц�
геймера) является наиболее частой причиной
прогрессирующего слабоумия и составляет при�
мерно 70% от всех случаев дегенеративных забо�
леваний нервной системы. У лиц моложе 60 лет
ежегодная частота встречаемости составляет 2
случая на 100 000 населения, тогда как у лиц стар�
ше 60 лет этот показатель составляет 127 случаев
на 100 000.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология неизвестна, но примерно у 10% боль�
ных прослеживается наследуемый характер за�
болевания (см. приложение «Наследственные
заболевания»).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Развитие заболевания сопровождает�
ся альцхаймеровским склерозом, нейрофибрил�
лярной дегенерацией (при участии τ�белка мик�
ротрубочек), старческими бляшками
(отложения β�амилоидного белка, образование
амилоидных волокон).

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. При макроскопическом исследо�
вании выявляется диффузная атрофия коры го�
ловного мозга с утончением борозд и углубле�
нием извилин и резким истончением коры.
Отмечается также резкое расширение боковых
желудочков. Микроскопическая картина пред�
ставлена сочетанием ряда изменений в струк�
туре нейронов и аксонов, среди которых наибо�
лее типичными являются следующие.

•  Нейрофибриллярные скопления, которые локализу�
ются в цитоплазме нейронов коры и представляют
собой базофильные тонковолокнистые структуры.

•  Нейритические (сенильные) бляшки — хаотические
скопления фрагментов повреждённых аксонов, в цен�
тре которых имеются депозиты амилоида.

•  Грануло�вакуольная дегенерация, которая чаще на�
блюдается в нейронах лимбической системы.

•  Тельца Хирано — мелкие округлые эозинофильные
включения в цитоплазме нейронов.

•  Число нервных клеток без вышеупомянутых измене�
ний не превышает 35%. В белом веществе наблюдает�
ся губчатая дегенерация, а в сосудах мозга и его обо�
лочек — амилоидная ангиопатия, которая чаще
поражает артериолы и капилляры.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Заболевание обычно проходит несколько
стадий и длится 7–10 лет. Финалом является
полное слабоумие, больные полностью прико�
ваны к постели. Наиболее частой причиной
смерти является бронхопневмония.

ÁÎËÅÇÍÜ ÏÈÊÀ

Болезнь Пика встречается (МКБ: G31.0 Ограни�
ченная атрофия головного мозга, OMIM 172700)
значительно реже болезни Альцхаймера и состав�
ляет примерно 5% от всех случаев дегенератив�
ных заболеваний нервной системы. Наблюдается
преимущественно у мужчин.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология неизвестна. Имеется предположение,
что болезнь Пика — синоним фронтотемпо�
ральной (лобно�височной) деменции с паркин�
сонизмом (OMIM 600274), причина которой —
мутации гена MAPT (OMIM 157140, 17q21.11),
кодирующего связанный с микро�трубочками
белок τ.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Макроскопически выявляется ат�
рофия коры лобных и височных долей больших
полушарий головного мозга, а также коры гип�
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покампа. Микроскопически выявляется резкое
уменьшение числа нейронов коры, в оставших�
ся нервных клетках выявляются внутрицитоп�
лазматические включения — тельца Пика.
Последние представляют собой округлые ар�
гентофильные включения, обычно локализую�
щиеся у основания апикального дендрита ней�
ронов. В очагах выпадения нейронов
выявляется выраженный клеточно�волокнис�
тый глиоз.

ИсходИсходИсходИсходИсход заболевания и его течение идентичны бо�
лезни Альцхаймера.

ÁÎËÅÇÍÜ ÕÀÍÒÈÍÃÒÎÍÀ

Болезнь Хантингтона (наследственная хорея;
МКБ: G10 Болезнь Гентингтона) чаще встреча�
ется у больных моложе 50 лет и составляет при�
мерно 5–10% от всех случаев дегенеративных за�
болеваний нервной системы. Клинически
проявляется гиперкинезами и деменцией.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Имеются данные о возможной свя�
зи заболевания с мутацией гена хантингтина
(OMIM 143100, 4p16.34p–16.3, ℜ ). Поврежде�
ние гена вызывает преждевременную гибель
нейронов вследствие активации их запро�грам�
мированной смерти (апоптоза).

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Макроскопически выявляется ат�
рофия подкорковых структур, чаще хвостатого
ядра. Одновременно отмечается расширение
просвета желудочков мозга. Микроскопически
выявляются значительное уменьшение числа
нейронов и выраженный глиоз. На ранних ста�
диях изменения наблюдаются в медиальных
отделах хвостатого ядра, позже присоединяет�
ся поражение нейронов других подкорковых
структур, а также коры.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Течение заболевания длительное, в сред�
нем составляет 15–20 лет.

ÁÎËÅÇÍÜ ÏÀÐÊÈÍÑÎÍÀ

Болезнь Паркинсона — заболевание (МКБ: G20
Болезнь Паркинсона), клинически проявляюще�
еся различными видами мышечной ригидности
и тремором при сохранении сенсорных и мен�
тальных функций.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Различают идиопатическую болезнь
Паркинсона, этиология которой практически
неизвестна, и паркинсонизм, когда вышеупо�
мянутые клинические проявления возникают
вторично, на фоне перенесённой травмы, ин�
фекционных процессов, интоксикаций, опухо�
ли, сосудистых поражений. Патогенез заболе�

вания связан с нарушением метаболизма содер�
жащих дофамин соединений в подкорковых
структурах.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. При болезни Паркинсона происхо�
дит патологическое уменьшение количества
нейронов в чёрном веществе и других областях
мозга с уменьшением уровня дофамина и ме�
тионин�энкефалина, преобладанием эффектов
холинергической системы.

ПаркинсонизмПаркинсонизмПаркинсонизмПаркинсонизмПаркинсонизм (paralysis agitans, дрожательный па�
ралич) — неврологический синдром, обусловлен�
ный изменениями в базальных ганглиях и характе�
ризующийся ритмическим мышечным тремором,
ригидностью движений, семенящей походкой, со�
гбенным положением тела, маскообразным лицом;
часто сочетание с дисфункцией обонятельного ана�
лизатора, возможно постепенное развитие демен�
ции; различают паркинсонизм постэнцефалитный,
идиопатический, симптоматический и наследуемый.
В части случаев наблюдается выраженный поли�
морфизм митохондриального гена P450 2D6. Име�
ется положительный опыт купирования симптомов
после трансплантации эмбрионального промежу�
точного мозга. Известен также синдром, сходный
с паркинсонизмом, появляющийся как побочный
эффект приёма антипсихотических лекарств (в том
числе синтетического опиоида 1�метил�4�фенил��
1,2,3,6�тетрагидропиридина [меперидин]).

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология

•  Макроскопически: атрофия пигментированных ядер
ствола мозга (substantia nigra и locus coeruleus).

•  Микроскопически: уменьшение числа нейронов в вы�
шеупомянутых структурах на фоне выраженного гли�
оза. Достаточно характерным признаком является
обнаружение в нейронах множественных телец
Леви — крупных включений округлой формы, содер�
жащих тёмную сердцевину и светлый ободок.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Адекватное медикаментозное или хирур�
гическое лечение (в том числе и нейротрансп�
лантация) делают прогноз благоприятным.

OOOOOMIMMIMMIMMIMMIM. По наличию разных локусов PARK выде�
лено 7 типов болезни Паркинсона: 1) OMIM
163890 и 601508, α�синуклеин, PARK1,
4q21.3�q22; 2) ювенильный, OMIM 600116 и
602544, паркин, PARK2, 6q25.2�q27; 3) семей�
ный, OMIM 602404, PARK3, 2p13; 4) ℜ , OMIM
605543, тельца Леви, PARK4, 4p15; 5) семей�
ный, OMIM 168600, убиквитин
C�терминальная эстераза, PARK5, 4p14 и
18p11.31�p11.2; 6) ρ, раннего начала, OMIM
168600 и 605909, PARK6, 1p36�p35; 7) ρ, ранне�
го начала, OMIM 168600 и 606324, PARK7,
1p36.

ÁÎÊÎÂÎÉ ÀÌÈÎÒÐÎÔÈ×ÅÑÊÈÉ ÑÊËÅÐÎÇ

Боковой амиотрофический склероз (Шарко бо�
лезнь, болезнь Лоу Герига; МКБ: G12.2 Болезнь
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двигательного неврона) — дистрофическое пора�
жение моторных нейронов спинного мозга. За�
болевание выявляется у лиц среднего возраста,
чаще у мужчин. Средняя частота встречаемости
5–7 случаев на 100000.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. У ряда больных амиотрофическим
боковым склерозом (OMIM 105400) идентифи�
цирована мутация гена супероксиддисмутазы
SOD1 типа 1 (OMIM 147450, 21q22.1).

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Микроскопически выявляются де�
струкция и дегенерация моторных нейронов
передних рогов серого вещества спинного моз�
га, в которых формируются гиалиновые вклю�
чения. Одновременно наблюдается двухсторон�
няя дегенерация пирамидных трактов с резким
истончением нервных волокон. Поражение
спинного мозга многоуровневое, нередко вов�
лекаются нейроны продолговатого мозга. В �
мышцах верхних конечностей развиваются сла�
бость, атрофия и фасцикулярные
подёргивания, в мышцах нижних конечнос�
тей — спастический паралич и гиперрефлек�
сия. Как варианты заболевания выделяют про�
грессирующую мышечную атрофию, когда
избирательно поражаются нижние отделы
спинного мозга и развивается прогрессирую�
щий бульбарный паралич.

ИсходИсходИсходИсходИсход смертельный, наступает в сроки от 2 до 6
лет после начала заболевания.

ÑÈÐÈÍÃÎÌÈÅËÈß

При сирингомиелии (МКБ: G95.0 Сирингоми�
елия и сирингобульбия) происходят размягчение
и кавитация вещества спинного мозга с локали�
зацией вокруг центрального канала. Частота 8–
9 на 100000 населения (чаще у мужчин).

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология неизвестна. Некоторыми авторами
расценивается как порок развития.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. В веществе спинного мозга обна�
руживаются множественные кисты с плотными
стенками и прозрачным содержимым. Мозго�
вые оболочки утолщены. Распространённость
поражения спинного мозга зависит от размера
кист и интенсивности глиальной реакции в их
стенках. Чаще поражаются спиноталамические
тракты, в связи с чем основным симптомом яв�
ляется сегментарное нарушение болевой и тем�
пературной чувствительности. Двигательные
пути обычно не страдают.

ИсходИсходИсходИсходИсход. При распространении процесса на ствол
мозга (сирингобульбия) возможен быстрый ле�
тальный исход. В остальных случаях течение

заболевания длительное (несколько десятиле�
тий).

Íåâðîïàòèè
Невропатии — дегенеративные и дистрофичес�
кие заболевания периферических нервов.

•••••  ДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическая невропатияневропатияневропатияневропатияневропатия (МКБ: G63.2* Ди�
абетическая полиневропатия) — комплекс об�
ратимых и необратимых изменений в структу�
ре нервов, проявляющихся нарушениями
чувствительности и мышечной атрофией. Па�
тогенез обусловлен деструкцией миелиновой
оболочки и осевого цилиндра вследствие ги�
пергликемии и гипоксии. Морфологически
представлена в виде множественных очагов вы�
падения миелиновых волокон в сочетании с �
микроангиопатией. Чаще поражаются дисталь�
ные участки периферических нервов.

•••••  СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром ГГГГГийенаийенаийенаийенаийена–––––БарреБарреБарреБарреБарре (МКБ: G61.0 Синд�
ром Гийена–Барре) — острый идиопатический
полирадикулоневрит.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Имеются данные о связи заболевания с
вирусными инфекциями — цитомегаловирусом, ви�
русом Эпстайна–Барр, гепатитом, ВИЧ�инфекци�
ей. Известна семейная форма заболевания (OMIM
*139393, ℜ ).

М о р ф о л о г и яМ о р ф о л о г и яМ о р ф о л о г и яМ о р ф о л о г и яМ о р ф о л о г и я. Процесс локализуется в корешках
спинного мозга и периферических нервах. Микро�
скопически проявляется деструкцией миелиновой
оболочки и резким отёком нервного волокна при
выраженной лимфоидной и макрофагальной ин�
фильтрации оболочек нервов. Чаще поражаются
проксимальные участки нервов.

ИсходИсходИсходИсходИсход. При острых формах возможен летальный ис�
ход в течение 3–7 дней. Смерть наступает вслед�
ствие паралича дыхательных мышц. В ряде случаев
процесс обратим.

•••••  ХроническаяХроническаяХроническаяХроническаяХроническая демиелинизирующаядемиелинизирующаядемиелинизирующаядемиелинизирующаядемиелинизирующая воспали�воспали�воспали�воспали�воспали�
тельнаятельнаятельнаятельнаятельная невропатияневропатияневропатияневропатияневропатия (МКБ: G61.8 Другие вос�
палительные полиневропатии) — заболевание
неясной этиологии, проявляющееся мышеч�
ной слабостью и потерей чувствительности.
Чаще поражаются дистальные сегменты нервов.
Морфологически представлена отёком нервно�
го волокна с атрофией аксонов и мононуклеар�
ной инфильтрацией по периферии волокон.
Местами выявляются зоны ремиелинизации
в виде сегментарных утолщений. Течение забо�
левания длительное, выделяют непрерывно
прогрессирующий и рецидивирующий вариан�
ты.

•••••  МногофокуснаяМногофокуснаяМногофокуснаяМногофокуснаяМногофокусная гипертрофическаягипертрофическаягипертрофическаягипертрофическаягипертрофическая невропа�невропа�невропа�невропа�невропа�
тиятиятиятиятия (МКБ: G60.0 Наследственная моторная и
сенсорная невропатия) — очаговое утолщение
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периферических нервов, нередко имитирую�
щее нейрофиброму. В зонах утолщений отме�
чается нарушение проводимости. Выявляется
как сочетание зон демиелинизации и деструк�
ции аксонов нервного волокна с пролиферата�
ми, состоящими из шванновских клеток и
фибробластов. Течение заболевания длитель�
ное.

•••••  Помимо вышеупомянутых заболеваний, как от�
дельные формы невропатий выделяют пораже�
ние периферических нервов, вызванное гипер�
протеинемией, системным амилоидозом,
васкулитами различного генеза, инфекциями,
интоксикациями, а также наследственные мо�
торные и сенсорные невропатии (см. статью
«Болезнь Шарко–Мари–Тута» и приложение
«Наследственные заболевания»).

Èíôåêöèîííûå çàáîëåâàíèÿ

ÁÀÊÒÅÐÈÀËÜÍÛÅ ÈÍÔÅÊÖÈÈ

МММММЕНИНГОКОККОВЫЙЕНИНГОКОККОВЫЙЕНИНГОКОККОВЫЙЕНИНГОКОККОВЫЙЕНИНГОКОККОВЫЙ МЕНИНГИТМЕНИНГИТМЕНИНГИТМЕНИНГИТМЕНИНГИТ

Бактериальный менингит [МКБ: A39.0+ Ме�
нингококковый менингит (G01*)] — воспали�
тельный процесс, поражающий мягкую мозго�
вую оболочку головного и спинного мозга.
В зависимости от этиологии и клинического те�
чения менингиты подразделяют на острые, по�
дострые и хронические, гнойные и серозные.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Наиболее распростра�
нённые возбудители острого лептоменинги�
та — Neisseria meningitidis, Haemophilus
influenzae и Streptococcus pneumoniae. Предше�
ствующая бактериемия является необходимым
условием для развития острого лептоменинги�
та. Микроорганизмы пенетрируют через стен�
ки сосудов мягкой мозговой оболочки, форми�
руя периваскулярные зоны воспаления.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Оболочки гиперемированы, мут�
ные, в субарахноидальных пространствах име�
ются скопления гноя. Преимущественная ло�
кализация зависит от возбудителя. Для
менингококкового менингита характерна пре�
имущественная локализация над конвекси�
тальными отделами больших полушарий, при
менингите, вызванном Haemophilus, гнойные
скопления обычно расположены в базальных
цистернах и сильвиевой щели. В ряде случаев
имеется распространение воспалительного
процесса на эпендиму желудочков мозга (пе�
ривентрикулярный энцефалит). Прижизнен�
ная диагностика менингита основана на цито�

логическом исследовании ликвора. Ликворо�
логическими признаками лептоменингита яв�
ляются изменение цвета и прозрачности спин�
номозговой жидкости, увеличение содержания
в ней белка, а также появление лейкоцитов и
макрофагов. При менингококковом менинги�
те течение заболевания может осложниться
развитием ДВС�синдрома, который манифес�
тирует как кровоизлияние в надпочечники
[синдром Уотерхауса–Фридерихсена; МКБ:
A39.1+ Синдром Уотерхауса–Фридерихсена
(E35.1*)] и петехиальные кровоизлияния в д�
ругие паренхиматозные органы.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Смертельный исход возможен при не�
адекватной диагностике и лечении, а также в с�
лучаях молниеносных форм у детей.

БББББАКТЕРИАЛЬНЫЙАКТЕРИАЛЬНЫЙАКТЕРИАЛЬНЫЙАКТЕРИАЛЬНЫЙАКТЕРИАЛЬНЫЙ АБСЦЕССАБСЦЕССАБСЦЕССАБСЦЕССАБСЦЕСС МОЗГМОЗГМОЗГМОЗГМОЗГААААА

Бактериальный абсцесс мозга (МКБ: G07* Внут�
ричерепной и внутрипозвоночный абсцесс и гра�
нулёма при болезнях, классифицированных в д�
ругих рубриках) — очаговые инкапсулированные
гнойно�воспалительные инфильтраты в парен�
химе мозга.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Основные возбудите�
ли — Streptococcus viridans и Staphylococcus
aureus. Патогенез — бактериальная эмболия
(при септическом эндокардите, лёгочных ин�
фекциях, остеомиелите), открытая черепно��
мозговая травма, ятрогенные осложнения, рас�
пространение per continuitatem при ото� или
риногенной инфекции. Эмболические абсцес�
сы могут быть множественными.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Абсцесс имеет трёхслойную струк�
туру: гнойно�некротический центр окружён
капсулой абсцесса, состоящей из грануляци�
онной и соединительной ткани; перифокаль�
ная зона, представленная пролиферирующей
глией и отёчным мозговым веществом.

ИсходИсходИсходИсходИсход. При адекватной терапии (пункция, ас�
пирация и дренирование) возможно выздоров�
ление. Диссеминация процесса вызывает раз�
литой гнойный энцефалит и резкий отёк мозга.

ТТТТТУБЕРКУЛУБЕРКУЛУБЕРКУЛУБЕРКУЛУБЕРКУЛЕЕЕЕЕЗЗЗЗЗ МОЗГМОЗГМОЗГМОЗГМОЗГААААА

Различают диссеминированный туберкулёзный
менингит и очаговую туберкулёму мозга (МКБ:
A17+ Туберкулёз нервной системы). Последняя
имеет структуру, типичную для туберкулём лю�
бой локализации. Острый туберкулёзный ме�
нингит является результатом гематогенной дис�
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семинации процесса. При этом в оболочках моз�
га и прилежащей паренхиме формируются мел�
кие туберкулёзные бугорки (милиарный лепто�
менингит).  Микроскопически процесс
представлен очагами казеозного некроза, среди
которых выявляются лимфоплазмоцитарные ин�
фильтраты и гигантские многоядерные клетки
Лангханса.

СССССИФИЛИСИФИЛИСИФИЛИСИФИЛИСИФИЛИС МОЗГМОЗГМОЗГМОЗГМОЗГААААА

При вторичном сифилисе развивается пораже�
ние мелких сосудов оболочек и прилежащего ве�
щества мозга (сифилитический панваскулит).
Для третичного сифилиса (МКБ: A52.1 Нейро�
сифилис с симптомами) характерны формирова�
ние гумм мозга (солитарных или милиарных), а
также дегенеративное поражение нейронов дор�
сальных ганглиев и задних столбов спинного
мозга (tabes dorsalis).

ÌÈÊÎÇÛ

АспергиллёзАспергиллёзАспергиллёзАспергиллёзАспергиллёз (МКБ: B44.8 Другие виды аспер�
гиллёза). Возбудитель — патогенные грибы
рода Aspergillus (fumigatus, niger, flavus). Пред�
располагающим фактором является иммуноде�
фицит, в том числе и при ВИЧ�инфекции.
Входные ворота инфекции — респираторный
тракт, откуда осуществляется гематогенная
диссеминация гриба с микотическим пораже�
нием стенок артерий и артериол головного
мозга и последующим формированием гемор�
рагических инфарктов. В дальнейшем проис�
ходит вторичное микотическое инфицирова�
ние зон некроза с последующим
формированием энцефалолизиса и мелких аб�
сцессов. Формирование гранулём для аспер�
гиллёза нехарактерно.

КандидамикозКандидамикозКандидамикозКандидамикозКандидамикоз [МКБ: B37.5+ Кандидозный ме�
нингит (G02.1*)]. Возбудитель — патогенные
грибы рода Candida. Входные ворота инфек�
ции — ЖКТ. Далее происходит гематогенная
диссеминация гриба с поражением почек
(80%), мозга (50%) и сердца (40%). Для канди�
дамикоза характерно формирование множе�
ственных абсцессов, содержащих мицелий гри�
ба. Через 5–7 сут возможно формирование
гранулёмы.

КриптококкозКриптококкозКриптококкозКриптококкозКриптококкоз (торулёз, европейский бластоми�
коз; МКБ: B45.1 Церебральный криптокок�
коз). Возбудитель — Cryptococcus neoformans.
Предрасполагающим фактором является имму�
нодефицит, в том числе и при ВИЧ�инфекции.

Входные ворота инфекции — респираторный
тракт. Далее происходит гематогенная диссе�
минация гриба с микотическим поражением
оболочек и паренхимы головного мозга. Наи�
более типичным является формирование крип�
тококковой инкапсулированной гранулёмы,
которая имеет сотовидное строение. В просве�
те кист гранулёмы выявляются фунгозные скоп�
ления. Патогенные формы криптококков име�
ют мукополисахаридную капсулу, которая
отсутствует при микотическом поражении у
ВИЧ�инфицированных больных.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы. Грибковые поражения мозга редко ди�
агностируются прижизненно и обычно выяв�
ляются при аутопсии у больных, страдающих
различными иммунодефицитами.

ÏÀÐÀÇÈÒÀÐÍÛÅ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß

АмёбиазАмёбиазАмёбиазАмёбиазАмёбиаз [МКБ: A06.6+ Амёбный абсцесс голов�
ного мозга (G07*)]. При этом заболевании вы�
деляют 2 типа поражения нервной системы.
Первичный церебральный амёбиаз характери�
зуется множественным некротическим и ге�
моррагическим поражением мозга. Процесс
быстро прогрессирует и оканчивается леталь�
но. Вторичный церебральный амёбиаз (наблю�
даемый преимущественно в странах Латинской
Америки) характеризуется формированием
абсцессов в бассейне кровоснабжения пере�
дней и средней мозговых артерий. Течение
длительное.

МалярияМалярияМалярияМалярияМалярия (МКБ: B50.0 Малярия, вызванная
Plasmodium falciparum с церебральными ослож�
нениями). Для этого заболевания характерно
формирование множественных петехиальных
кровоизлияний в веществе головного мозга,
которые локализуются по периферии капил�
ляров, заполненных эритроцитами, содержа�
щими малярийный плазмодий. На месте кро�
воизлияния после его резорбции формируется
очаг глиоза (гранулёма Дюрка).

ТТТТТоксоплазмозоксоплазмозоксоплазмозоксоплазмозоксоплазмоз [МКБ: B58.2+ Токсоплазмозный
менингоэнцефалит (G05.2*)]. Различают врож�
дённый и приобретённый токсоплазмоз, пос�
ледний нередко развивается на фоне ВИЧ�ин�
фекции. Поражение мозга проявляется как
множественные зоны некроза, содержащие
скопления паразитов. При врождённом ток�
соплазмозе нередко наблюдается формирова�
ние периэпендимарных грануляций с окклю�
зией ликворных путей на уровне водопровода
и развитием гидроцефалии.
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ТТТТТрипаносомозрипаносомозрипаносомозрипаносомозрипаносомоз (сонная болезнь; МКБ: B56 Аф�
риканский трипаносомоз). В ряде случаев это�
го заболевания может развиться диссеминиро�
ванный продуктивный энцефаломиелит,
который характеризуется выраженным реак�
тивным глиозом в периваскулярных зонах.

МетазойныеМетазойныеМетазойныеМетазойныеМетазойные инфекцииинфекцииинфекцииинфекцииинфекции. Наиболее часто нервная
система поражается при цистицеркозе и эхи�
нококкозе, которые формируют солитарные
или множественные кисты и часто манифес�
тируют как объёмные поражения. Значитель�
но реже головной мозг поражают лёгочная дву�
устка, шистосомы, филярии и некоторые
другие гельминты.

ÂÈÐÓÑÍÛÅ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß

ВВВВВИРУИРУИРУИРУИРУСНЫЙСНЫЙСНЫЙСНЫЙСНЫЙ ПОЛИОПОЛИОПОЛИОПОЛИОПОЛИОМИЕЛИТМИЕЛИТМИЕЛИТМИЕЛИТМИЕЛИТ

Вирусный полиомиелит (МКБ: A80 Острый по�
лиомиелит) — заболевание, проявляющееся
прогрессирующим параличом. Значительно
чаще наблюдается у детей.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Возбудитель — РНК�со�
держащие вирусы из группы пикорнавирусов.
В 60% случаев идентифицируются полиовиру�
сы, реже вирусы группы Коксаки и ECHO.
Входные ворота инфекции — верхние отделы
ЖКТ. Далее происходит гематогенное проник�
новение вируса в нервную систему с его после�
дующей репликацией преимущественно в мо�
торных нейронах головного и спинного мозга.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Макроскопически выявляется ге�
моррагический некроз с преимущественной
локализацией в передних рогах спинного моз�
га и бульбарных ядрах. Микроскопически в
зонах поражения выявляются множественные
очаги продуктивного воспаления с признака�
ми нейронофагии и формированием зон вы�
падения нейронов. В некоторых нейронах вы�
являются внутрицитоплазматические
включения Каудри типа В. Спустя несколько
недель или месяцев от начала заболевания в о�
чагах нейронального выпадения формируются
мелкие кистозные полости.

ИсходИсходИсходИсходИсход. При развёрнутой клинической картине
неизбежна тяжёлая инвалидизация. Смерть
наступает либо вследствие поражения дыха�
тельного центра ствола мозга, либо паралича
дыхательной мускулатуры.

БББББЕШЕНСТВОЕШЕНСТВОЕШЕНСТВОЕШЕНСТВОЕШЕНСТВО

МКБМКБМКБМКБМКБ: A82 Бешенство.

Э т и о л о г и яЭ т и о л о г и яЭ т и о л о г и яЭ т и о л о г и яЭ т и о л о г и я иииии  п а т о г е н е зп а т о г е н е зп а т о г е н е зп а т о г е н е зп а т о г е н е з. Возбудитель —
PНК�содержащий вирус из семейства Rhab�
doviridae. Переносчиками заболевания явля�
ются хищные животные (дикие и домашние).
Инфицирование происходит при укусе вслед�
ствие попадания в рану слюны больного жи�
вотного. Проникновение в нервную систему
осуществляется по ходу нервов; вирус мигри�
рует через их оболочки или путём ретроград�
ного аксонного транспорта. Скорость продви�
жения вируса составляет 3 мм/ч. Репликация
вируса начинается после его проникновения
в нейроны головного и спинного мозга. Инку�
бационный период в типичных случаях состав�
ляет 3–8 нед.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Процесс выявляется только на
микроскопическом уровне. В мозговом веще�
стве выявляются зоны нейронального выпаде�
ния с лейкоцитарной инфильтрацией, проли�
ферацией клеток микроглии и признаками
нейронофагии. В уцелевших нейронах выявля�
ются тигролиз, эозинофилия цито�плазмы и
внутрицитоплазматические включения с эози�
нофильным центром и базофильной перифе�
рией — тельца Негри. Последние представля�
ют собой скопления вируса.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Ранняя антирабическая вакцинация яв�
ляется эффективной профилактикой заболева�
ния. В случаях с развёрнутой клиникой смер�
тельный исход неизбежен.

СССССИНДРОИНДРОИНДРОИНДРОИНДРОМММММ ПРИОБРЕТПРИОБРЕТПРИОБРЕТПРИОБРЕТПРИОБРЕТЕЕЕЕЕННННННННННОООООГГГГГООООО ИММУНИММУНИММУНИММУНИММУНОДЕФИЦИТОДЕФИЦИТОДЕФИЦИТОДЕФИЦИТОДЕФИЦИТААААА

МКБМКБМКБМКБМКБ: B20–B24 Болезнь, вызванная вирусом им�
мунодефицита человека (ВИЧ).

Э т и о л о г и яЭ т и о л о г и яЭ т и о л о г и яЭ т и о л о г и яЭ т и о л о г и я иииии  п а т о г е н е зп а т о г е н е зп а т о г е н е зп а т о г е н е зп а т о г е н е з. Вирус поражает
T�лимфоциты, содержащие рецептор CD4. По�
скольку аналогичные рецепторы имеются на
мембранах нейронов и клеток астроглии, ВИ�
Ч�инфекция может первично поражать голов�
ной и спинной мозг, а также спинальные ганг�
лии.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Выделяют 2 формы первичного
ВИЧ�поражения нервной системы.

•  Менингоэнцефалит, который характеризуется фор�
мированием множественных и обширных очагов не�
кроза ткани мозга при сопутствующем некротичес�
ком васкулите. Глиальная реакция выражена слабо.

•  Вакуольная миелопатия — формирование множе�
ственных очагов миелолизиса в виде мелких кист
с локализацией в задних и латеральных отделах
спинного мозга.

•  Помимо двух вышеупомянутых форм, при ВИЧ�ин�
фекции развиваются разнообразные вторичные по�
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ражения нервной системы вирусного, бактериаль�
ного и микотического происхождения, а также мно�
гофокусная лейкоэнцефалопатия и первичные лим�
фомы мозга.

ИсходИсходИсходИсходИсход — первичное поражение нервной систе�
мы при ВИЧ является неуклонно прогресси�
рующим и, как правило, представляет собой
терминальную стадию заболевания.

ГГГГГЕРПЕТИЕРПЕТИЕРПЕТИЕРПЕТИЕРПЕТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ЭНЦЕФЭНЦЕФЭНЦЕФЭНЦЕФЭНЦЕФАЛИТАЛИТАЛИТАЛИТАЛИТ

Герпетический энцефалит [МКБ: B00.4+ Герпе�
тический энцефалит (G05.1*)] проявляется как
самостоятельное заболевание или осложнение
ВИЧ�инфекции.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Возбудитель — ДНК�со�
держащий ВПГ типов 1 и 2 (HSV I–II). Инфи�
цирование происходит через кожные покровы,
слизистую оболочку пищеварительного и ды�
хательного трактов, а также половых органов.
Вирус попадает в нервную систему, персисти�
руя по ходу нервов путём ретроградного аксон�
ного транспорта. Репликация вируса происхо�
дит в нейронах. Инкубационный период
вариабелен.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Очаговый некротический энцефа�
лит с геморрагическим компонентом и пре�
имущественным поражением базальных отде�
лов лобных и височных долей.
Микроскопически выявляются некротические
очаги с геморрагическим пропитыванием и вы�
раженной лимфоидной инфильтрацией по пе�
риферии. В ядрах нейронов и клеток глии вы�
являются включения Каудри типа А. Исход
в 80% случаев летальный.

ЦЦЦЦЦИТИТИТИТИТОООООМЕГМЕГМЕГМЕГМЕГАЛАЛАЛАЛАЛОВИРУОВИРУОВИРУОВИРУОВИРУСНЫЙСНЫЙСНЫЙСНЫЙСНЫЙ ЭНЦЕФЭНЦЕФЭНЦЕФЭНЦЕФЭНЦЕФАЛИТАЛИТАЛИТАЛИТАЛИТ

МКБМКБМКБМКБМКБ: B25 Цитомегаловирусная болезнь.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Возбудитель — ДНК�со�
держащий вирус. Механизм инфицирования
либо неонатальный, либо через слизистую ды�
хательного и пищеварительного трактов. Нео�
натальное инфицирование в 20–30% случаев
сопровождается равитием микроцефалии и
других врождённых мальформаций.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Острый цитомегаловирусный ме�
нингоэнцефалит проявляется в виде очаговых
скоплений крупных глиальных клеток, содер�
жащих в ядрах включения Каудри типа А. Ана�
логичные включения могут выявляться и в ней�
ронах. В субэпендимарных зонах формируются
очаги обызвествления. Для морфологической
диагностики герпетического и цитомегалови�

русного энцефалитов в материале биопсий ис�
пользуется иммуногистохимический метод
с АТ к вышеуказанным вирусам.

ИсходИсходИсходИсходИсход. Около 5% неонатально инфицированных
новорождённых погибает, а у 70% развивается
олигофрения.

ÏÐÈÎÍÎÂÛÅ ÁÎËÅÇÍÈ

БББББОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬ КККККРОЙТЦФЕЛЬДТРОЙТЦФЕЛЬДТРОЙТЦФЕЛЬДТРОЙТЦФЕЛЬДТРОЙТЦФЕЛЬДТААААА–Я–Я–Я–Я–ЯКОБАКОБАКОБАКОБАКОБА

МКБМКБМКБМКБМКБ: A81.0 Болезнь Кройтцфельдта–Якоба.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Точная этиология процес�
са неясна. Полагают, что часть заболеваний раз�
вивается в результате инфицирования белковы�
ми частицами — прионами (см. статью
«Прионы»). Заболевание часто развивается у
больных, перенесших различные виды транс�
плантации трупными лиофилизированными
тканями (роговицы, твёрдой мозговой оболоч�
ки), а также после использования экстракта гор�
мона роста, полученного из гипофиза умерших.
Точный механизм инфицирования неясен.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Макроскопически выявляется диф�
фузная атрофия коры, подкорковых структур и
кортикоспинальных трактов. Микроскопически
выявляются обширные зоны выпадения нервных
клеток коры и других отделов мозга, на их месте
формируются множественные вакуоли (спонги�
озное состояние) и очаги глиоза. При ЭМ в ци�
топлазме нейронов выявляются крупные вакуо�
ли с мембранными перегородками. Сходные
изменения находят и при других заболеваниях с
прионовой этиологией (куру и скрепи).

ИсходИсходИсходИсходИсход. Прогрессирующее заболевание, приводя�
щее к гибели больных через 6–12 мес после пер�
вых проявлений.

Òðàâìàòè÷åñêèå ïîðàæåíèÿ
СотрясениеСотрясениеСотрясениеСотрясениеСотрясение мозгамозгамозгамозгамозга (МКБ: S06.0 Сотрясение голов�

ного мозга). Морфологические данные представ�
лены только на экспериментальном материале и
исключительно на ультраструктурном уровне.
Они проявляются в виде изменений в синапти�
ческом аппарате.

УУУУУшибшибшибшибшиб мозгамозгамозгамозгамозга (МКБ: S06.2 Диффузная травма го�
ловного мозга) характеризуется формированием
зоны структурных изменений мозга в области по�
вреждения, обычно на стороне, контралатераль�
ной нанесённой травме. Очаг ушиба локализу�
ется преимущественно в коре, захватывая
вершину извилин, имеет форму клина с верши�
ной, обращённой внутрь, и представляет со�
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бой очаг некроза ткани мозга с геморрагичес�
ким пропитыванием.

ДиффузноеДиффузноеДиффузноеДиффузноеДиффузное аксональноеаксональноеаксональноеаксональноеаксональное повреждениеповреждениеповреждениеповреждениеповреждение (МКБ:
S06.2 Диффузная травма головного мозга) наи�
более часто развивается вследствие травмы «с
ускорением». Механизм возникновения обус�
ловлен ретракционным разрывом аксонов.
Макроскопических изменений не обнаружи�
вается. При микроскопии выявляются набуха�
ние аксонов (ретракционные шары), демиели�
низация, пролиферация микроглии
(микроглиальные «звёзды»). Одновременно
с диффузным аксональным повреждением
больших полушарий могут возникать очаги
макроскопически видимых разрывов нервной
ткани в мозолистом теле и стволе мозга. Диф�
фузное аксональное повреждение — наиболее
частая причина возникновения посттравмати�
ческой энцефалопатии.

ЭпидуральнаяЭпидуральнаяЭпидуральнаяЭпидуральнаяЭпидуральная гематомагематомагематомагематомагематома (МКБ: S06.4 Эпиду�
ральное кровоизлияние) — очаговое скопление
крови между костью и наружным листком твёр�
дой мозговой оболочки, который одновремен�
но выполняет роль надкостницы. Наиболее
частый механизм возникновения — сильный
удар с переломом височной кости и разрывом
ветвей средней оболочечной артерии. Типич�
ная локализация — височная область. Излив�
шаяся кровь представлена сгустками и неболь�
шим количеством свежей крови. Объём более
75 мл расценивается как летальный. Клини�
ческое течение обычно быстро прогрессирую�
щее, но иногда наблюдается «светлый проме�
жуток».  Послеоперационная летальность
составляет 10–15%. Основной причиной смер�
ти является отёк�набухание головного мозга с �
дислокацией ствола и его ущемлением в боль�
шом затылочном отверстии.

СубдуральнаяСубдуральнаяСубдуральнаяСубдуральнаяСубдуральная гематомагематомагематомагематомагематома (МКБ: S06.5 Травмати�
ческое субдуральное кровоизлияние) — скоп�
ление крови между внутренним листком твёр�
дой мозговой оболочки и паутинной
оболочкой. Чаще развивается при падении с
высоты собственного роста, при травме с уско�
рением, спортивной травме. Наиболее типич�
ный механизм возникновения — разрыв вен,
проходящих в субдуральном пространстве. Пе�
релом костей черепа отмечается в 60% случа�
ев. Преимущественная локализация — лобно��
теменная область, у детей 80% субдуральных
гематом двусторонние. Излившаяся кровь
представлена гомогенными сгустками в виде
«кровавого желе». Объём свыше 100 мл расце�
нивается как летальный. Клиническое течение

обычно сопровождается «светлым промежут�
ком». Послеоперационная летальность состав�
ляет 30–35%. В ряде случаев субдуральные ге�
матомы небольшого объёма могут протекать
бессимптомно, а в последующем подвергаться
частичной организации с формированием по�
дострых и хронических субдуральных гематом.

ПосттравматическаяПосттравматическаяПосттравматическаяПосттравматическаяПосттравматическая субдуральнаясубдуральнаясубдуральнаясубдуральнаясубдуральная гидромагидромагидромагидромагидрома (гиг�
рома) — отграниченное скопление цереброс�
пинальной жидкости (светлой, розовой или
ксантохромной) в субдуральном пространстве,
чаще над конвекситальной поверхностью боль�
ших полушарий. Механизм возникновения —
диффузия ликвора из субарахноидального про�
странства через дефекты в паутинной оболоч�
ке, при этом последняя выполняет роль кла�
пана, препятствующего обратному току
жидкости.

ОгнестрельныеОгнестрельныеОгнестрельныеОгнестрельныеОгнестрельные поврежденияповрежденияповрежденияповрежденияповреждения головногоголовногоголовногоголовногоголовного мозгамозгамозгамозгамозга
(МКБ: S09.9 Травма головы неуточнённая).
При сквозных ранениях мозга раневой канал
одиночный, входное отверстие значительно
меньше выходного. При слепых ранениях воз�
можно формирование нескольких раневых ка�
налов, возникающих в результате рикошетов
ранящего снаряда от костей черепа. Стенки
раневого канала находятся в состоянии гемор�
рагического размягчения. В случае выживания
больных в первые часы после ранения в веще�
стве мозга «на отдалении» формируются вто�
ричные изменения, морфологически сходные
с диффузным аксональным повреждением.
При тангенциальных ранениях с повреждени�
ем одной доли выживаемость составляет около
50%. При ранениях с повреждением несколь�
ких долей этот показатель не превышает 15%.

ПоследствияПоследствияПоследствияПоследствияПоследствия черепно�мозговыхчерепно�мозговыхчерепно�мозговыхчерепно�мозговыхчерепно�мозговых травмтравмтравмтравмтравм (вторич�
ные осложнения; МКБ: S06.9 Внутричерепная
травма неуточнённая). К ним относятся об�
ширные зоны глиомезодермального рубцева�
ния с окклюзией ликворных путей, воспали�
тельные процессы (менингит,
менингоэнцефалит), ишемические нарушения
кровообращения, посттравматическая энцефа�
лопатия.

СпинномозговаяСпинномозговаяСпинномозговаяСпинномозговаяСпинномозговая травматравматравматравматравма (МКБ: S14 Травма не�
рвов и спинного мозга на уровне шеи, S24 Трав�
ма нервов и спинного мозга в грудном отделе,
S34 Травма нервов и поясничного отдела спин�
ного мозга на уровне живота, нижней части
спины и таза). Тупая травма спинного мозга
сопровождается его контузией, которая рас�
пространяется выше и ниже места поврежде�
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ния. Механизм возникновения связан с пере�
ломом и дислокацией позвонков. Макро� и
микроскопически выявляются очаги геморра�
гического некроза ткани мозга, чаще множе�
ственные. В ряде случаев отёк спинного мозга
приводит к сдавлению спинальных артерий и
формированию вторичных ишемических оча�
гов. Проникающие повреждения спинного
мозга проявляются его полным или частичным
разрывом. Процесс заживления травматичес�
ких повреждений спинного мозга сопровожда�
ется глио�мезодермальным рубцеванием с фор�
мированием кист непосредственно в зоне
повреждения и развитием атрофии спинного
мозга «на отдалении». Причиной возникнове�
ния последней является восходящая и нисхо�
дящая уоллеровская дегенерация. В зонах по�
вреждения нервных корешков формируются
травматические невромы. Спинальная травма
редко является непосредственной причиной
смерти, однако приводит к тяжёлой инвалиди�
зации. Смерть обычно наступает вследствие
присоединившейся инфекции (лёгких, моче�
выводящих путей, мягких тканей).

ТТТТТравмаравмаравмаравмаравма периферическихпериферическихпериферическихпериферическихпериферических нервовнервовнервовнервовнервов (МКБ: S14 Трав�
ма нервов и спинного мозга на уровне шеи, S24
Травма нервов и спинного мозга в грудном от�
деле, S34 Травма нервов и поясничного отдела
спинного мозга на уровне живота, нижней ча�
сти спины и таза) чаще возникает в результате
непосредственного повреждения нерва (коло�
тые, резаные раны, травматическая компрес�
сия). Реже причиной повреждения может быть
контузия нерва или сплетения. В зонах по�
вреждения нервов формируется соединитель�
нотканный рубец, который препятствует рос�
ту регенерирующих аксонов, в связи с чем
в зоне рубцевания формируются посттравма�
тические невромы. Последние являются при�
чиной каузалгий.

Ïîðîêè ðàçâèòèÿ íåðâíîé
ñèñòåìû è ÷åðåïà

Черепно�мозговаяЧерепно�мозговаяЧерепно�мозговаяЧерепно�мозговаяЧерепно�мозговая грыжагрыжагрыжагрыжагрыжа (cranium bifidum;
МКБ: Q01 Энцефалоцеле) — дефекты в струк�
туре костей черепа, формирующиеся в облас�
ти швов. Они локализуются по срединной ли�
нии, наиболее часто в затылочной области.
Если содержимое грыжи представлено оболоч�
ками мозга и ликвором, то оно обозначается
как «менингоцеле». Если в составе грыжевого
содержимого обнаруживается вещество мозга,
то это «менингоэнцефалоцеле».

CпинномозговаяCпинномозговаяCпинномозговаяCпинномозговаяCпинномозговая грыжагрыжагрыжагрыжагрыжа [spina bifida; МКБ: Q05
Spina bifida (неполное закрытие позвоночного
канала)] — дефекты в структуре позвонков,
проявляющиеся отсутствием их дужек и части
тел. Локализуются по срединной линии, наи�
более часто в пояснично�крестцовой области.
Различают закрытую, открытую и кистозную
спинномозговые грыжи. Если содержимое гры�
жи представлено оболочками мозга и ликво�
ром, то оно обозначается как «менингоцеле».
Если в составе грыжевого содержимого обна�
руживается вещество мозга, то это «менинго�
миелоцеле».

МальформацияМальформацияМальформацияМальформацияМальформация АрнольдаАрнольдаАрнольдаАрнольдаАрнольда–КиариКиариКиариКиариКиари (МКБ: Q07.0
Синдром Арнольда–Киари) — аномалии раз�
вития структур заднего мозга и задней череп�
ной ямки.

Мальформация 1�го типа — дислокация мозжечка в

каудальном направлении с опущением миндаликов

мозжечка в просвет спинномозгового канала. Этот

вариант чаще клинически проявляется у взрослых.

Мальформация 2�го типа — дислокация ствола моз�

га в каудальном направлении с растяжением кау�

дальной группы черепных нервов и смещением кра�

ниоцервикального сочленения (петлевидная

деформация). Этот вариант клинически проявля�

ется у детей и часто сочетается со спинномозговой

грыжей.

МальформацияМальформацияМальформацияМальформацияМальформация ДендиДендиДендиДендиДенди–УУУУУокераокераокераокераокера (МКБ: Q03.1 Ат�
резия отверстий Мажанди и Лушки) — атре�
зия боковых и срединного отверстий
IV желудочка в сочетании с агенезией червя
мозжечка и большой кистой в задней череп�
ной ямке, отрывающейся в расширенный про�
свет IV желудочка. Всегда сопровождается гид�
роцефальным расширением всей
желудочковой системы мозга.

СтенозСтенозСтенозСтенозСтеноз водопроводаводопроводаводопроводаводопроводаводопровода мозгамозгамозгамозгамозга (МКБ: Q03.0 Врож�
дённый порок сильвиева водопровода) — час�
тая причина развития окклюзионной гидроце�
фалии боковых и III желудочков. Причинами
стеноза водопровода являются его полная ат�
резия, разветвление, формирование перепон�
ки у входа в водопровод, а также его сужение
вследствие разрастания субэпендимарной
глии.

ПостнейруляционныеПостнейруляционныеПостнейруляционныеПостнейруляционныеПостнейруляционные дефектыдефектыдефектыдефектыдефекты головногоголовногоголовногоголовногоголовного моз�моз�моз�моз�моз�
гагагагага (МКБ: Q02 Микроцефалия). К ним отно�
сятся микроцефалия (тотальное недоразвитие
больших полушарий с одновременным кранио�
стенозом), гидроанэнцефалия (значительное
уменьшение больших полушарий за счёт рас�
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ширения желудочков), голопрозэнцефалия
(отсутствие межполушарного разделения), аге�
незия мозолистого тела. К порокам развития
спинного мозга относят диастематомиелию
(неполное удвоение спинного мозга и его раз�
деление костно�хрящевой перегородкой), а
также сирингомиелию.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы. Ряд пороков нервной системы либо не�
совместимы с жизнью, либо являются причи�
ной серьёзного неврологического и менталь�
ного дефицита. Некоторые мальформации
подлежат хирургической коррекции с хорошим
эффектом (мальформации Арнольда–Киари
или Денди–Уокера).
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ЗАБОЛЕВАНИЯ КОСТНО�
СУСТАВНОЙ СИСТЕМЫ

Знание нормальной структуры кости необходимо для понимания
сущности патологических процессов, развивающихся в костно!
суставной системе.

ÌÀÊÐÎÑÒÐÓÊÒÓÐÀ ÊÎÑÒÈ

В зависимости от расположения коллагеновых волокон выделя!
ют пластинчатую и грубоволокнистую костную ткани.

ГрубоволокнистаяГрубоволокнистаяГрубоволокнистаяГрубоволокнистаяГрубоволокнистая (волокнистая, сетчатая, незрелая, примитивная) костная ткань:
коллагеновые волокна располагаются рыхло и беспорядочно, межклеточный
матрикс богат основной субстанцией; определяется в костях развивающего!
ся скелета, во взрослом организме — лишь при активном остеогенезе (кост!
ная мозоль при переломе кости, различные патологические состояния); ме!
нее прочная и обычно в нормальном скелете замещается пластинчатой костью.

ПластинчатаяПластинчатаяПластинчатаяПластинчатаяПластинчатая костная ткань: коллагеновые волокна располагаются параллель!
ными рядами (костная пластинка), но ориентация волокон в соседних слоях
различна. Пластинчатая костная ткань образует компактный и губчатый слои.

КомпактныйКомпактныйКомпактныйКомпактныйКомпактный слойслойслойслойслой определяет механическую прочность кости; состоит из плас!
тинчатой костной ткани, расположенной циркулярно вокруг хаверсовых ка!
налов (содержащих кровеносные и лимфатические сосуды и нервы) в виде
остеонов (хаверсова система), ориентированных вдоль оси кости.

Линии цементирования ограничивают снаружи остеоны друг от друга.

Надкостница — тонкий мембраноподобный слой соединительной ткани, по!
крывающий наружную поверхность компактного слоя.

ГубчатыйГубчатыйГубчатыйГубчатыйГубчатый слойслойслойслойслой располагается внутри кости, окутан эндостом, состоит из раз!
личных слоёв костных пластинок (не образующих остеоны), разделённых
линиями цементирования. Составляет 20% общей костной массы и 70% об!
щей поверхности, в связи с чем в нём значительно более активен минераль!
ный обмен, чаще происходят и распознаются патологические изменения.

ÌÈÊÐÎÑÒÐÓÊÒÓÐÀ ÊÎÑÒÈ

Кость состоит из клеток и внеклеточного матрикса.

КККККЛЕТКИЛЕТКИЛЕТКИЛЕТКИЛЕТКИ КОСТНОЙКОСТНОЙКОСТНОЙКОСТНОЙКОСТНОЙ ТКАНИТКАНИТКАНИТКАНИТКАНИ

В костной ткани принято выделять остеобласты, остеоциты и ос!
теокласты.

 ОстеобластыОстеобластыОстеобластыОстеобластыОстеобласты — одноядерные клетки, выстилающие внутреннюю поверхность
костных трабекул (эндост), поверхность хаверсовых каналов и внутренний
слой надкостницы. Происходят из стромальной стволовой клетки костного
мозга. Выделяют активные и неактивные остеобласты.

Активные остеобласты представлены непрерывным слоем пухлых клеток с
крупными ядрами, располагающимися в участках активного остеогенеза
(покрывают 2–8% поверхности кости); часть периферической мембраны
этих клеток контактирует с краем остеоида — новообразованной некаль!
цифицированной костной тканью.
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Неактивные остеобласты — слой распластанных вы!
тянутых клеток, покрывающих зрелую кость; покры!
вают 70–80% поверхности кости без подлежащего
остеоида и 4–8% с подлежащим остеоидом (неак!
тивный остеоид). Остеобласты ответственны за син!
тез коллагена и других белков, входящих в состав
органического матрикса кости, отложение и обмен
кальция и других ионов.

 ОстеоцитыОстеоцитыОстеоцитыОстеоцитыОстеоциты — плоские одноядерные клетки, располагаю!
щиеся в костных лакунах внутри кости, контактирую!
щие с соседними клетками и неактивными остеоблас!
тами на поверхности кости через костные канальцы (до
400 на одну клетку). Основная функция — сохранение
костного матрикса и его минерального состава.

 ОстеокластыОстеокластыОстеокластыОстеокластыОстеокласты — многоядерные клетки (весьма боль!
шие клетки с поверхностью порядка 1200–4000 мкм2),
ответственные за резорбцию кости, обычно распола!
гаются в лакунах резорбции.

КККККОСТНЫЙОСТНЫЙОСТНЫЙОСТНЫЙОСТНЫЙ МАТРИКСМАТРИКСМАТРИКСМАТРИКСМАТРИКС

Костный матрикс состоит из органического
(35%) и неорганического (65%) компонентов.

 НеорганическийНеорганическийНеорганическийНеорганическийНеорганический компонент представлен солями каль!
ция, преимущественно в виде гидроксиапатита, от!
кладывающегося на органическом матриксе кости.

 ОрганическийОрганическийОрганическийОрганическийОрганический компонент состоит преимущественно из
коллагена (около 95%) и из неколлагеновых белков.

КоллагенКоллагенКоллагенКоллагенКоллаген типа I составляет приблизительно 90%, ти!
пов III, IV и V — 5%. Минерализация остеоида
осуществляется только вдоль фибрилл коллагена
типа I. При этом фибриллы коллагена типа I слу!
жат матрицей для отложения солей кальция.

НеколлагеновыеНеколлагеновыеНеколлагеновыеНеколлагеновыеНеколлагеновые белкибелкибелкибелкибелки подразделяют на синтезируемые
в остеобластах и поступающие из плазмы крови.

В остеобластах синтезируются остеокальцин (1,3%),
костный сиалопротеин, костный морфогенетичес!
кий белок, остеонектин, фосфопротеины, протео!
липиды, костный протеогликан.

Из сыворотки крови поступают α
2
!гликопротеин и

другие сывороточные белки.

Остеокальцин (матричный GLA!белок) способ!
ствует рассасыванию кости и ингибирует обра!
зование гидроксиапатита; костный сиалопроте!
ин и остеонектин способствуют кальцификации,
регулируют рост кристаллов; костные морфоге!
нетические белки BMP обладают остеоиндуктив!
ными свойствами; фосфопротеины (фосфорины)
стимулируют минерализацию кости и рост кри!
сталлов; костные низкомолекулярные протеогли!
каны способствуют образованию фибрилл кол!
лагена типа I.

ÐÀÇÂÈÒÈÅ, ÐÎÑÒ È ÐÅÌÎÄÅËÈÐÎÂÀÍÈÅ
ÊÎÑÒÈ

Растущая кость характеризуется ростом в дли!
ну и ширину, формообразованием (моделиро!
вание кости) и внутренней перестройкой (ре!
моделирование кости). Моделирование кости

сопровождается процессами оссификации (ин!
трамембранной, энхондральной), заканчиваю!
щимися формированием грубоволокнистой
кости, которая затем подвергается ремодели!
рованию (остеокластическая резорбция и ап!
позиционный рост кости) с последующим
формированием пластинчатой кости зрелого
скелета.

 ИнтрамембраннаяИнтрамембраннаяИнтрамембраннаяИнтрамембраннаяИнтрамембранная оссификацияоссификацияоссификацияоссификацияоссификация. В центрах ос!
сификации происходят пролиферация мезен!
химальных клеток, их дифференцировка в
остеобласты, которые формируют быстро
минерализующийся остеоид (развитие кос!
тей свода черепа, ключицы).

 ЭнхондральнаяЭнхондральнаяЭнхондральнаяЭнхондральнаяЭнхондральная оссификацияоссификацияоссификацияоссификацияоссификация включает ряд пос!
ледовательных событий: пролиферация, рост,
гипертрофия и дегенерация хондроцитов пред!
существующего хряща, его обызвествление,
прорастание в эти участки из костномозговой
полости капилляров, появление остеобластов
и остеокластов (ремоделируют обызвествлён!
ный хрящ), образование остеобластами на
поверхности спикул обызвествлённого хряща
остеоида — формирование первичной спонгио!
зы, её дальнейшее ремоделирование с образо!
ванием типичной пластинчатой кости — вто!
ричной спонгиозы. Наблюдается при развитии
длинных костей, костей таза, позвоночника,
основания черепа; в костях нормального
взрослого скелета отмечается лишь при па!
тологических состояниях (различные опухо!
ли и опухолеподобные процессы, остеоарт!
риты, костная мозоль при переломах кости).

 АппозиционныйАппозиционныйАппозиционныйАппозиционныйАппозиционный рострострострострост костикостикостикостикости — формирование
остеобластами костного матрикса на предсу!
ществующей кости. Является частью энхон!
дральной и интрамембранной оссификации
и средством, с помощью которого образует!
ся новая кость при ремоделировании нор!
мальной кости зрелого скелета.

Все патологические процессы костной систе!
мы (в зависимости от происхождения) могут
быть подразделены на дисплазии, травматичес!
кие, инфекционные, метаболические, опухо!
ли и опухолеподобные заболевания.

Äåôåêòû ðàçâèòèÿ ñêåëåòà
Дефекты развития скелета (дисплазии, дис!
пластические заболевания костей) обусловле!
ны неправильным формообразованием и рос!
том костной ткани; в основном имеют
врождённое происхождение, но могут возникать
и в процессе постнатального развития. К ним
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относятся врождённые дефекты формообразо!
вания костей, избыточный или недостаточный
рост отдельных костей, очаговые и диффузные
нарушения остеогенеза с избыточным разрас!
танием хрящевой или костной ткани. К этой
гетерогенной группе заболеваний относится бо!
лее 80 нозологических форм.

ÍÅÑÎÂÅÐØÅÍÍÛÉ ÎÑÒÅÎÃÅÍÅÇ

Несовершенный  остеогенез (МКБ: Q78.0 Неза!
вершённый остеогенез) — редкое (1:20 000 насе!
ления) наследственное [мутации генов коллаге!
на I COL1A1 (локус 17q21.31–q22.05) или COL1A2
(q22.1)] заболевание скелета, характеризующее!
ся недостаточным развитием и уменьшением
массы костной ткани и её повышенной ломкос!
тью. Для заболевания характерна, хотя и не обя!
зательна, триада симптомов: голубая окраска
склер, аномалии зубов (несовершенный денти!
ногенез) и прогрессирующее снижение слуха. Вы!
деляют тяжёлую форму заболевания (osteogenesis
imperfecta), при которой дети рождаются мёрт!
выми с множественными переломами деформи!
рованных конечностей (происходят во внутри!
утробном периоде) и менее тяжёлую форму —
остеопсатироз (osteopsathyrosis) — с более благо!
приятным прогнозом, проявляющуюся в более
позднем возрасте и у взрослых. Несовершенный
остеогенез подразделяют на 4 типа [69а].

 Тип 1 (OMIM 166200, доминантная форма с голубыми
склерами, с несовершенным дентиногенезом или без
него, ℜ ). Формируется пластинчатая кость с призна!
ками остеопороза, плотность остеоцитов на единицу
площади среза кости больше, чем в норме; значитель!
ная деформация длинных костей не типична, при
рождении нормальная масса тела, множественные
переломы встречаются редко.

 Тип 2 [OMIM 166210, перинатально летальная форма,
ℜ  или ρ (OMIM 259400)]. В основном формируется
грубоволокнистая кость, дети рождаются мёртвыми
или умирают в неонатальном периоде, имеют пони!
женную массу тела, короткие искривлённые конеч!
ности и множественные переломы.

 Тип 3 (OMIM 259420, прогрессирующая деформация
костей, нормальные склеры, ρ). Образование сфери!
ческих масс хряща в эпифизах и метафизах, соединя!
ющихся с эпифизарной пластинкой роста; чередова!
ние участков пластинчатой и грубоволокнистой кости;
в 2/3 случаев у новорождённых имеются переломы
или они появляются в течение первого года жизни.

 Тип 4 (OMIM 166220, доминантная форма с нормаль!
ными склерами и несовершенным дентиногенезом,
ℜ ). Формируется пластинчатая кость, но организа!
ция костных пластинок нарушена (нерегулярное рас!
положение цементных линий), что способствует
уменьшению механической стабильности и ломкости
кости; деформации скелета, маленький рост, перело!
мы чаще, чем при типе 1.

 Значительно реже встречаются следующие формы не!
совершенного остеогенеза: с опалесцирующими зу!
бами (OMIM 166240); с опалесцирующими зубами,
голубыми склерами, но без переломов костей (OMIM
166230); с необычными костными поражениями
(OMIM 166260), с микроцефалией и катарактой
(OMIM 259410), без дефектов коллагена типа I (OMIM
259440).

 Проявления несовершенного остеогенеза наблюдаются
также при следующих наследственных синдромах: не!
совершенный остеогенез, микроцефалия и катаракта
(OMIM 259410, ρ); синдром Брука (OMIM 259450, ρ) —
несовершенный остеогенез с врождёнными контракту!
рами суставов; остеогенез несовершенный Левина
(OMIM 166260, ℜ ).

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: степень выраженности па!
тологических изменений костей в виде де!
формаций скелета и переломов зависит от
типа заболевания; узкие ломкие кости с ис!
тончением кортикальной пластинки и бало!
чек губчатой кости, расширением костномоз!
говых каналов (остеопороз), следы свежих и
заживающих переломов.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз зависит от типа заболевания.

ÝÍÕÎÍÄÐÎÌÀÒÎÇ

Энхондроматоз (МКБ: Q78.4 Энхондроматоз,
OMIM 166000, ℜ ) — наследственный дефект
энхондрального остеогенеза, при котором хрящ
не рассасывается и не замещается костной тка!
нью (продолжает расти по мере роста организ!
ма). Может поражаться любая кость вторич!
ного окостeнения. В длинных костях очаги
обычно локализуются в мeтафизах (у детей),
но могут быть в диафизах (у подростков и мо!
лодых взрослых), часто поражаются кости таза,
реже — рёбра, грудина, кости черепа. Заболе!
вание проявляется при рождении или в ран!
нем детском возрасте. Выделяют 2 типа энхон!
дроматоза.

 Тип 1 (болезнь Олье, дисхондроплазия) — преиму!
ществeнно одностороннее распределение поражения
костей скелета.

 Тип 2 (синдром Маффучи) — множественные энхонд!
ромы сочетаются с нарушeниями пигментации и мно!
жественными гемангиомами мягких тканей.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: асимметричные аномалии длин!
ных костей, укорочение и деформация ко!
нечностей, гемангиомы (при синдроме Маф!
фучи).

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: бесфоpменные бугристыe об!
разования гиалинового хряща, разделённого
на дольки, иногда с участками обызвествле!
ния или окостенения; деформация костей в
виде искривления и укорочения.
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МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: хрящевая ткань со значитель!
ным разнообразием, что связано с различ!
ной активностью роста, схожа со строением
хондромы.

Прогноз:Прогноз:Прогноз:Прогноз:Прогноз: условно благоприятный.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: озлокачествление очагов хондро!
матоза в хондросаркому наблюдается чаще,
чем при хондроме (при синдроме Маффучи
до 30% случаeв).

ÎÑÒÅÎÏÅÒÐÎÇ

Остеопетроз («мраморная»  болезнь, генерали!
зованный ломкий остеосклероз; МКБ: Q78.2
Остеопетроз) — группа заболеваний (остеопет!
роз злокачественный, остеопетроз замедлен!
ный, пикнодизостоз, остеомиелофиброз и др.),
для которых характерно увeличение плотнос!
ти костей и их ломкости, уменьшение объёма
костномозговых полостей и нарушения гемо!
поэза. Остеосклероз и остеопетроз — собира!
тельные и на практике идентичные понятия.

 ОстеопетрозОстеопетрозОстеопетрозОстеопетрозОстеопетроз («мраморная» болезнь). Известно несколь!
ко наследуемых форм: доминантно наследуемая бо!
лезнь Альберс–Шёнберга (OMIM *166600, 1p21–p13,
ген колониестимулирующего фактора макрофагов
CSF1, ℜ ) и рецессивные — злокачественная (OMIM
*259700, 11q12–q13, ген OPB1, ρ), мягкая (OMIM
259710, ρ) и летальная (OMIM 259720, ρ) формы. Ча!
стота всех форм около 1:20 000. Клинически: остеоск!
лероз, множественные переломы, остеомиелит, гипе!
ростоз черепа, хронический ринит вследствие сужения
носовых ходов, гепатоспленомегалия, вызванная ком!
пенсаторным экстрамедуллярным кроветворением; па!
ралич лицевого нерва, анемия, вызванная уменьше!
нием объёма костного мозга. Лабораторно: повышение
уровня щелочной фосфатазы.

 БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь ванванванванван БухемаБухемаБухемаБухемаБухема (OMIM *239100, 17q11.2, ген VBCH,
ρ). Клинически: гиперостоз черепа, атрофия зрительного
нерва, ухудшение слуха, головные боли, паралич череп!
ных нервов, остеосклероз, утолщение длинных трубча!
тых костей. Лабораторно: гиперфосфатаземия. Синони!
мы: генерализованный кортикальный гиперостоз,
гиперфосфатаземия поздняя, эндостальный гиперостоз.

 Остеосклероз,Остеосклероз,Остеосклероз,Остеосклероз,Остеосклероз, кортикальныйкортикальныйкортикальныйкортикальныйкортикальный гиперостозгиперостозгиперостозгиперостозгиперостоз иииии синдактилиясиндактилиясиндактилиясиндактилиясиндактилия
(OMIM *269500, ρ). Клинически: кортикальный гипе!
ростоз черепа, квадратная челюсть, атрофия зритель!
ного нерва, сходящееся косоглазие, экзофтальм, валь!
гусная деформация ног, кожная синдактилия, радиальное
отклонение терминальных фаланг, дистрофия ногтей,
врождённый паралич лицевого нерва, аносмия, уве!
личенное внутричерепное давление, метафизарная
дисплазия.

 Остеопетроз входит в состав наследуемых сложных син!
дромов. ††††† Сочетание остеопетроза и инфантильной
формы нейроаксонной дистрофии (OMIM 600329, ?ρ
vs. протяжённой делеции синдром). ††††† Остеопетроз и
почечный канальцевый ацидоз типа 1 (синдром
Жибо–Венсела) вследствие недостаточности карбо!
ангидразы II (OMIM 259730, ген CA2).

ОООООСТЕОПЕТРОЗСТЕОПЕТРОЗСТЕОПЕТРОЗСТЕОПЕТРОЗСТЕОПЕТРОЗ ЗЛОКАЗЛОКАЗЛОКАЗЛОКАЗЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЙЕСТВЕННЫЙЕСТВЕННЫЙЕСТВЕННЫЙЕСТВЕННЫЙ

Фокусы остеосклероза проявляются в раннем
детском возрасте. Скелетные повреждения яв!
ляются результатом дефекта резорбции кости и
хряща (дефект остеокластов), тогда как их обра!
зование не нарушено.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: маленький рост, спонтанные пере!
ломы, кровотечения, гепатоспленомегалия,
анемия, ломкость костей, ослабленная резис!
тентность к инфекции, замедленный дентино!
генез. Рентгенологически — увеличение плот!
ности костей, их исчерченности, появление
эндокости («кость внутри кости»).

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: на распиле — значительное
утолщение кортикального слоя, в длинных ко!
стях костномозговой канал резко сужен или
облитерирован, увеличен вес костей, обычно
наблюдается расширение дистальных отделов
бедренных костей.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: беспорядочные, плотно рас!
положенные нагромождения костной ткани
(остеонные структуры не формируются), зна!
чительно увеличена её масса без признаков
резорбции (остеокласты почти не выявляют!
ся).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: смерть наступает в первом десятиле!
тии, лишь иногда больные доживают до взрос!
лого возраста.

ОООООСТЕОПЕТРОЗСТЕОПЕТРОЗСТЕОПЕТРОЗСТЕОПЕТРОЗСТЕОПЕТРОЗ ЗАМЕДЛЕННЫЙЗАМЕДЛЕННЫЙЗАМЕДЛЕННЫЙЗАМЕДЛЕННЫЙЗАМЕДЛЕННЫЙ

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически у некоторых больных может проте!
кать бессимптомно (у 50% больных обнаружи!
вается случайно при рентгенологическом ис!
следовании), у других — определяются анемия,
паралич лицевого нерва или глухота, гепатос!
пленомегалия, патологические переломы (40%
случаев), выпадение зубов (вследствие разви!
тия остеомиелита челюстей). У новорождён!
ных рентгенологическая картина нормальная,
с возрастом выявляются склеротические изме!
нения, в частности «кость внутри кости».

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный.

ÃÈÏÅÐÎÑÒÎÇÛ

Гиперостозы (МКБ: M85.8 Другие уточнения на!
рушения плотности и структуры костей) — за!
болевания (мелореостоз, остеопойкилоз, флюо!
роз, полосчатая остеопатия, склеростеоз и др.),
характеризующиеся избыточным развитием ко!
стной ткани скелета, не относящимся к адапта!
ционным изменениям. Хотя гиперостозы в ос!
новном развиваются в результате дисфункции
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остеокластов, функция остеобластов также мо!
жет быть нарушена. Остеосклероз при гиперос!
тозе — увеличение плотности костной ткани без
выраженного изменения её формы.

ГГГГГенетическиеенетическиеенетическиеенетическиеенетические аспектыаспектыаспектыаспектыаспекты. В каталоге наследственных бо!
лезней Виктора МакКьюсика зарегистрированы сле!
дующие самостоятельные формы: OMIM 106400 ан!
килозирующий позвоночный гиперостоз с тилозом
(ℜ ), OMIM 144750 гиперостоз кортикальный гене!
рализованный (ℜ ), OMIM 144755 гиперостоз череп!
ной внутренний (ℜ ), OMIM 144800 гиперостоз лоб!
ный внутренний (ℜ ), OMIM 151050 карликовость
гипер!остотическая Ленца–Маевского (ℜ ), OMIM
239000 гиперостоз кортикальный деформирующий
ювенильный (ρ), OMIM 239100 гиперостоз корти!
кальный генерализованный (ρ), OMIM 302030 гипе!
ростоз свода черепа (ℵ ).

МММММЕЛЕЛЕЛЕЛЕЛОРЕОСТОРЕОСТОРЕОСТОРЕОСТОРЕОСТОЗОЗОЗОЗОЗ

Мелореостоз (болезнь Лери; МКБ: M85.8 Дру!
гие уточнения нарушения плотности и структу!
ры костей; OMIM 155950) — заболевание неяс!
ной этиологии, характеризующееся избыточным
образованием компактной кости путём усиле!
ния периостального или эндостального костеоб!
разования (в последнем случае — облитерация
костномозгового канала). Наиболее частая ло!
кализация — кости нижних конечностей, реже
поражаются кости таза, позвоночника, черепа и
рёбра. Заболевание может развиваться в любом
возрасте, чаще поражаются лица мужского пола.
Начинаясь в проксимальном отделе длинной
кости, процесс распространяется по одной сто!
роне кости вниз и, достигнув сустава, переходит
на той же стороне на проксимальную часть ниже
расположенной кости.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически длительное время протекает бессим!
птомно, позднее появляются боли, чувство ус!
талости в поражённой конечности, деформа!
ция костей с их удлинением или укорочением,
контрактуры суставов.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: деформация костей, значи!
тельное утолщение кортикального слоя, кост!
номозговая полость неравномерной толщины.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: компактная кость с нару!
шенным остеонным строением, сосудистые ка!
налы сужены.

ОООООСТЕОПОЙКИЛОЗСТЕОПОЙКИЛОЗСТЕОПОЙКИЛОЗСТЕОПОЙКИЛОЗСТЕОПОЙКИЛОЗ

Остеопойкилоз (МКБ: Q78.8 Другие уточнённые
остеохондродисплазии) — доброкачественное
заболевание, характеризующееся наличием мно!
жественных склеротических повреждений губча!
тых костей в виде очаговых костных уплотнений
— эностозов. Развивается у лиц 3–4!го десяти!

летия, но могут быть и в детском возрасте. На!
следуется по аутосомно!доминантному типу,
встречаются и спорадические случаи заболева!
ния. Чаще локализуется в костях запястья и го!
леностопного сустава, в эпифизах и метафизах
длинных костей, реже — в костях черепа, таза,
позвоночника, грудной клетки.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: заболевание обнаруживается слу!
чайно при рентгенологическом исследовании;
возникнув, размеры очагов обычно не изменя!
ются, хотя описаны случаи их исчезновения.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: мелкие очаги компактной
кости в губчатом веществе.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: костная ткань пластинчато!
го строения, соединяется с трабекулами губча!
той кости.

ÏÈÊÍÎÄÈÇÎÑÒÎÇ

Пикнодизостоз (МКБ: Q78 Другие остеохонд!
родисплазии; OMIM 265800, мутации гена ка!
тепсина К CTSK, 1q21, ρ) характеризуется осте!
осклерозом и карликовостью.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: признаки появляются в раннем
детском возрасте — маленький рост, большой
череп с незаращённым передним родничком,
кариесные зубы, увеличенная ломкость костей
— переломы при незначительных травмах, ки!
фоз, сколиоз, голубые склеры, гипоплазия кон!
цевых фаланг пальцев и латерального конца
ключицы.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически — повышенная плотность
костей скелета.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: гистологические признаки
схожи с таковыми при остеопетрозе.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; продолжительность
жизни нормальная.

Дополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалыДополнительные материалы: «Остеохондрома!
тоз» и «Фиброзная дисплазия кости» см. в раз!
деле «Опухоли и опухолеподобные заболевания
костей», «Остеохондропатии» в разделе «Забо!
левания суставов». См. также статьи «Хондро!
дисплазия точечная» и «Остеодисплазия Мел!
ника–Нидлса».

Òðàâìàòè÷åñêèå
çàáîëåâàíèÿ êîñòåé

ПереломПереломПереломПереломПерелом (МКБ: M84 Нарушения целостности
кости) — нарушение непрерывности кости; мо!
жет быть вызван одиночным сильным механи!
ческим повреждением, а также повторными по!
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вреждениями или стрессами (усталостный или
стрессовый перелом). Простой (закрытый) пе!
релом — нет сообщения сломанной кости с по!
верхностью тела, открытый (сложный) перелом
— такое сообщение есть.

Последовательность основных событий, следующих
за переломом ранее нормальной кости: разрыв со!
судов костномозгового канала, кортикальной плас!
тинки, надкостницы и прилежащих мягких тканей;
формирование между концами повреждённой кос!
ти гематомы; острое травматическое воспаление с
миграцией в очаг повреждения ПЯЛ и моноцитов;
организация гематомы, пролиферация фиброблас!
топодобных элементов и эндотелиоцитов, форми!
рование грануляционной ткани (48–72 ч); фиброз!
ное сращение, превращение грануляционной ткани
в грубоволокнистую кость — образование первич!
ной костной мозоли (2–3 нед при неосложнённых
переломах).

Первичная (временная) мозоль — первоначально сфор!
мированная грубоволокнистая кость, заполняющая
промежуток между концами повреждённой кости,
соединяет и стабилизирует перелом, достигает своих
максимальных размеров к концу 2–3!й нед. Мозоль
большей частью происходит из предшественников
остеобластов, мигрирующих из внутреннего слоя над!
костницы и эндоста.

Вторичная мозоль формируется путём резорбции при!
митивной и образования пластинчатой кости, что
способствует прочному костному соединению в мес!
те перелома (после 6 нед).

В мозоли по локализации выделяют 3 зоны: внут!
ренняя (эндостальная) мозоль — формируется в
костномозговой полости, промежуточная (интер!
медиарная) мозоль — соединяет концы кортикаль!
ных пластинок и наружная (периостальная) мо!
золь — вокруг противостоящих концов костных
отломков.

Остеогенные клетки (при наличии хорошего кро!
воснабжения) дифференцируются в остеобласты,
образующие новые костные трабекулы, ориенти!
рованные соответственно линиям механического
напряжения, которым подвержена мозоль; при от!
сутствии или при недостатке кровеносных сосу!
дов (наружная часть костной мозоли) остеогенные
клетки дифференцируются в хондробласты, фор!
мирующие хрящ. Механические стрессы (напри!
мер, плохо иммобилизованный перелом) также
способствует образованию хряща в мозоли.

В последующих стадиях заживления перелома про!
исходит активное ремоделирование кости с рекон!
струкцией прочностных характеристик и структуры
кости. Хрящевая мозоль подвергается энхондраль!
ной оссификации и замещается грубоволокнисты!
ми костными трабекулами. Происходит также инт!
рамембранное формирование кости.

Остеокласты, число которых в эту стадию увеличива!
ется, резорбируют минерализованную мёртвую кость,
а также излишнюю трабекулярную грубоволокнистую

кость первичной костной мозоли. В результате грубово!
локнистая кость первичной мозоли постепенно удаля!
ется и замещается пластинчатой костью. При этом фор!
мируются хаверсовы системы, в которых
новообразованные остеоны одного отломка пересека!
ют линию перелома и внедряются в другой отломок.
Наружная мозоль почти полностью исчезает, промежу!
точная мозоль постепенно превращается в компактную
кость с характерной остеонной структурой, внутренняя
мозоль перестраивается в костномозговую полость с эле!
ментами губчатой кости.

Прочное соединение отломков возникает лишь после
перестройки всей первичной мозоли (окружающей
область перелома) с образованием новых хаверсо!
вых систем, которые, проходя через линию пере!
лома, скрепляют отломки между собой. В финале
этого процесса может полностью восстановиться
первоначальная конфигурация кости, при этом на
рентгенограмме место перелома не определяется.

ПервичноеПервичноеПервичноеПервичноеПервичное заживлениезаживлениезаживлениезаживлениезаживление переломапереломапереломапереломаперелома — заживление
(особенно кортикального слоя), осуществля!
емое без образования массивной (фиброзно!
хрящевой) мозоли; характеризуется быстрым
восстановлением (до 5 нед) нормальной струк!
туры и функции повреждённой кости.

ВторичноеВторичноеВторичноеВторичноеВторичное заживлениезаживлениезаживлениезаживлениезаживление переломапереломапереломапереломаперелома — заживление,
происходящее через фазу образования фиб!
розно!хрящевой мозоли; наблюдается при
подвижности отломков и неплотном их при!
лежании.

НесросшийсяНесросшийсяНесросшийсяНесросшийсяНесросшийся переломпереломпереломпереломперелом (МКБ: M84.1 Несраста!
ние перелома [псевдоартроз]). Противостоя!
щие фрагменты сломанной кости соедине!
ны рубцовой тканью, концы кости покрыты
гиалинизированной фиброзной тканью, ко!
торая метапластически изменяясь, может
превращаться в волокнистый хрящ. При
возникновении в волокнистом хряще фиб!
риноидных некрозов с последующим обра!
зованием полости, выстланной синовиаль!
ными клетками, продуцируется ложный сустав
(псевдоартроз).

ПатологическийПатологическийПатологическийПатологическийПатологический переломпереломпереломпереломперелом — перелом через область
кости, прочность которой снижена из!за какого!
либо заболевания; может возникать после незна!
чительной травмы или даже спонтанно.

КостныеКостныеКостныеКостныеКостные трансплантатытрансплантатытрансплантатытрансплантатытрансплантаты (МКБ: Y83.2 Хирургичес!
кая операция с наложением анастомоза, шунта
или трансплантата) — любые имплантируемые
материалы, которые сами по себе или в комбина!
ции с другими материалами способствуют фор!
мированию кости, обеспечивая локальную осте!
огенную, остеокондуктивную или
остеоиндуктивную активность.
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Остеогенные материалы (аутотрансплантаты) содержат жи!
вые клетки, способные дифференцироваться в остеобла!
сты.

Остеокондуктивные материалы способствуют аппозицион!
ному формированию кости на их поверхности (играют
роль матрицы, на которой формируется кость).

Остеоиндуктивные материалы выделяют биологически
активные вещества, индуцирующие клетки ложа ре!
ципиента (мезенхимальные клетки, предшественники
остеобластов) дифференцироваться в остеобласты.
Костные трансплантаты используют для активизации
заживления несрастающихся переломов, замещения
дефектов кости, создания артродеза сустава, в пласти!
ческой реконструктивной хирургии.

Трансплантаты подразделяют на аутотрансплантаты, ал!
лоимплантаты (понятие трансплантат правильнее ис!
пользовать лишь по отношению к живым тканям),
ксеноимплантаты, синтетические материалы и их ком!
бинации.

Биологическое взаимодействие между имплантирован!
ным костным трансплантатом и ложем реципиента, в
конечном счёте, должно приводить к формированию
новой кости и восстановлению нарушенных биоме!
ханических характеристик кости. При этом последо!
вательно развиваются следующие события:

1) образование гематомы и выделение различных био!
логически активных факторов;

2) воспаление, миграция и пролиферация мезенхи!
мальных клеток, формирование вокруг имплантата
фиброваскулярной ткани;

3) инвазия сосудов в имплантат;

4) остеокластическая резорбция имплантата;

5) формирование на поверхности имплантата ново!
образованной кости.

При имплантации аутотрансплантатов уже в
ближайшее время за счёт гипоксии погибает
большинство клеток. Выживают лишь самые
устойчивые к ишемии клетки — примитив!
ные мезенхимальные клетки костного мозга
и предшественники эндотелиоцитов. Гомоим!
плантаты, подвергшиеся специальной обра!
ботке и хранению, состоят из неживой кости.
Остеогенные клетки ложа реципиента вместе
с сосудами врастают в имплантированную кость
(которая подвержена остеокластической резор!
бции) и формируют новообразованную кость,
т.е. происходит «ползущее замещение» — не!
живая кость имплантата удаляется и замеща!
ется новой костью. Выжившие отдельные
клетки аутотрансплантата также принимают
участие в костеобразовании. Другими слова!
ми, аутотрансплантаты обладают слабыми ос!
теогенными свойствами, но — как и гомоим!
плантаты — являются матрицами, на которых
формируется новая кость. Из синтетических
материалов наиболее выраженными остеокон!
дуктивными свойствами обладают фосфаты

кальция (в частности, гидроксиапатит). При имп!
лантации в костный дефект определённых гидро!
ксиапатитсодержащих материалов (препарат Кол!
лапан) последние выполняют роль матрицы для
аппозиционного остеогенеза с последующим их
полным замещением новообразованной костью
(рис. 20!1 на вклейке).

ÈÍÔÅÊÖÈÎÍÍÛÅ
ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÊÎÑÒÈ

ÎÑÒÅÎÌÈÅËÈÒ

Остеомиелит (МКБ: M86 Остеомиелит) — ос!
трое или хроническое воспаление костного
мозга, характеризующееся вовлечением в па!
тологический процесс всех элементов кости.
Заболевание преимущественно детского возра!
ста (80–90% случаев), преобладают лица мужс!
кого пола. Могут поражаться любые кости. Чаще
поражаются отделы кости, участвующие в рос!
те конечности в длину, — проксимальные и ди!
стальные метаэпифизы бедренной и большебер!
цовой костей. Выделяют клинические формы:
острый гематогенный, посттравматический, ят!
рогенный, огнестрельный, пострадиационный,
хронический гематогенный остеомиелит.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез: основная причина — инфици!
рование кости, которое может быть вызвано различ!
ными микроорганизмами.

Ведущая роль принадлежит патогенным стафило!
коккам (подвид «золотистый» обнаруживается по!
чти у 90% больных), высеваются гемолитические
стрептококки, возросла доля грамотрицательной
и смешанной микрофлоры.

Для раневого остеомиелита характерна полимикроб!
ная флора, для остеомиелита позвоночника — зо!
лотистый стафилококк, грамотрицательные кишеч!
ные палочки, микобактерии туберкулёза, грибы.

При инфекциях протезных аппаратов — коагулаза–
отрицательные стафилококки, золотистый стафи!
лококк, дифтероиды, грамотрицательные микро!
организмы.

Mycobacterium tuberculosis — частая причина хрони!
ческого остеомиелита.

Формирующийся первоначально очаг реактивного вос!
паления кроветворного костного мозга способствует
полнокровию и замедлению тока крови, повышен!
ной сосудистой проницаемости, отёку, миграции кле!
точных элементов и нейтрофильной инфильтрации
костного мозга, что вызывает значительное увеличе!
ние давления в замкнутом пространстве, сдавление
венозных сосудов и окончательный стаз крови; пос!
ледующее развитие тромбофлебита и тромбартериита
мелких сосудов приводит к некрозу кости.

ФакторыФакторыФакторыФакторыФакторы рискарискарискарискариска — эндогенные источники микрофлоры,
перенесённое острое инфекционное заболевание, сер!

1
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повидно!клеточная анемия, внутривенное введение ле!
карственных и наркотических средств без соблюде!
ния правил асептики, гемодиализ, наличие протезно!
го ортопедического аппарата, сосудистая
недостаточность и др.

ОООООСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙСТРЫЙ ГЕМАГЕМАГЕМАГЕМАГЕМАТТТТТОООООГЕННЫЙГЕННЫЙГЕННЫЙГЕННЫЙГЕННЫЙ ОСТЕООСТЕООСТЕООСТЕООСТЕОМИЕЛИТМИЕЛИТМИЕЛИТМИЕЛИТМИЕЛИТ

Острый гематогенный остеомиелит (МКБ: M86.0 Ос!
трый гематогенный остеомиелит) — заболевание, ха!
рактеризующееся острым воспалительным процес!
сом, возникающим в результате проникновения
возбудителей гнойной инфекции в кость по крове!
носному руслу. Подразделяют на местный (очаговый)
и генерализованный (септикотоксический и септи!
копиемический). Варианты течения острого гемато!
генного остеомиелита: обрывной — выздоровление в
течение 2–3 мес от начала заболевания; затяжной —
длительное лечение (6–8 мес) с последующим выз!
доровлением; молниеносный — септикопиемическая
и токсические формы, заканчивающиеся летальным
исходом.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: у детей — боль выраженной интенсивности
и распирающего характера, резкое повышение темпера!
туры тела, ограничение движений в поражённой конеч!
ности; у взрослых — постепенное начало, течение на!
поминает хроническое, острые системные проявления
наблюдаются редко.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически — «отслоенный» периостит с началь!
ными проявлениями остеолиза, формирование учас!
тков остеонекроза.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. Воспаление в очаге поражения имеет флег!
монозный, реже — серозный характер. Флегмонозный ос!
теомиелит характеризуется обширным распространени!
ем гнойного воспаления по костномозговому и хаверсовым
каналам, некрозом костного мозга, компактной кости,
формированием поднадкостничного абсцесса.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: надкостница отёчна, пропитана гно!
ем, нередко отделена на определённом участке от ко!
сти поднадкостничным абсцессом; поверхность кор!
тикальной пластинки тусклая, серовато!красного цвета;
из просвета хаверсовых каналов выделяются капельки
гноя; костный мозг с очагами абсцессов или диффузно
пропитан гноем; нередко — отделение эпифиза (осо!
бенно часто у детей).

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: гнойное расплавление ткани костно!
го мозга, скопление микроорганизмов, тромбоз крове!
носных сосудов (в тромбах содержится большое ко!
личество лейкоцитов).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: зависит от формы и варианта течения заболе!
вания.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: при генерализованной форме — гнойно!
резорбтивная лихорадка, сепсис, септический шок.

ХХХХХРОРОРОРОРОНИНИНИНИНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ГЕМАГЕМАГЕМАГЕМАГЕМАТТТТТОООООГЕННЫЙГЕННЫЙГЕННЫЙГЕННЫЙГЕННЫЙ ОСТЕООСТЕООСТЕООСТЕООСТЕОМИЕЛИТМИЕЛИТМИЕЛИТМИЕЛИТМИЕЛИТ

Хронический гематогенный остеомиелит (МКБ:
M86.3 Хронический многоочаговый остеомиелит,
M86.4 Хронический остеомиелит с дренирован!

ным синусом, M86.5 Другие хронические гемато!
генные остеомиелиты) подразделяют на вторич!
ный хронический и атипичные формы хроничес!
кого гематогенного остеомиелита (абсцесс Броди,
склерозирующий остеомиелит Гарре и др.).

 ВторичныйВторичныйВторичныйВторичныйВторичный хроническийхроническийхроническийхроническийхронический остеомиелитостеомиелитостеомиелитостеомиелитостеомиелит возни!
кает как следствие перенесённого острого гема!
тогенного остеомиелита (у 10–30% больных).

Клинически:Клинически:Клинически:Клинически:Клинически: признаки зависят от объёма деструкции
кости, наличия осложнений и свища.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: утолщение кости с образовани!
ем одной или нескольких секвестральных полостей;
утолщение надкостницы в виде неровностей корти!
кального слоя («ассимилированный периостит»);
периостальная реакция (слоистый периостит — при
обострении процесса).

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: отграничение очагов нагноения с
образованием вокруг них гноеродной оболочки и
формирование секвестров. Кости утолщены, дефор!
мированы (вследствие образования секвестров, вы!
раженного новообразования и рарефикации кости);
в мягких тканях, окружающих поражённую кость,
— рубцовые изменения.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: разрастание грануляционной тка!
ни вокруг очага нагноения костного мозга; резорб!
ция и секвестрация некротизированных участков
кости; выраженное периостальное костеобразова!
ние вблизи очага нагноения.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный; необходима хирургическая са!
нация очага.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: патологические переломы, кровотече!
ния из свищей, у детей — укорочение или удлине!
ние повреждённой конечности, образование лож!
ных суставов, хроническая флегмона костного мозга,
хрониосепсис, вторичный амилоидоз, злокачествен!
ное перерождение.

 АААААбсцессбсцессбсцессбсцессбсцесс БродиБродиБродиБродиБроди (вялотекущий первично хрони!
ческий внутрикостный абсцесс; МКБ: M86.8
Другой остеомиелит) — заболевание, характе!
ризующeеся образованием в губчатом вещeстве
эпифиза небольшой полости, заполненной гно!
ем. Чаще у лиц молодого возраста, после окос!
тенения эпифизарной пластинки роста. Лока!
лизуется в основном в верхнем или нижнем
эпифизе большеберцовой кости, в метафизах
бедренной и плечевой костей, реже в других
длинных трубчатых костях, иногда — в костях
позвоночника, стопы и др.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: болезненность при перкуссии кости, по!
явление периодических болей (особенно ночных),
протекает вяло, с невысокой температурой.

PентгенологическиPентгенологическиPентгенологическиPентгенологическиPентгенологически: полость с чёткими склерозиро!
ванными контурами, при обострении —
периостальныe наслоения, остеосклероз.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: размеры очага не более 3–4 см,
полость заполнена гноевидной жидкостью, вокруг
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очага склерозированная кость, деформация костей
минимальная, свищи обычно не образуются.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: стенка полости образована фиб!
розной и грануляционной тканью, инфильтрирован!
ной плазматическими клетками, эозинофилами, ги!
стиоцитами.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный.

 СклерозирующийСклерозирующийСклерозирующийСклерозирующийСклерозирующий остеомиелитостеомиелитостеомиелитостеомиелитостеомиелит ГГГГГаpреаpреаpреаpреаpре (МКБ:
M86.8 Другой остеомиелит) — заболевание, ха!
рактеризующееся резко выраженным вере!
тенообpазным утолщением диафиза кости (бед!
ренная, большеберцовая, плечевая и др.), часто
выбухающим по одной из его поверхностей.
Чаще встречается у мужчин в возрасте 20–30 лет.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боли в конечности (особенно по но!
чам), нарушение её функции, незначительное по!
вышение температуры тела, отёк и инфильтрация
мягких тканей.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: утолщение диафиза длинной ко!
сти с очагами разряжения.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: утолщённая и склерозированная
кортикальная пластинка с мелкими секвeстрами; ко!
стномозговая полость сужена или полностью обли!
терирована.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: признаки остеосклероза, отсут!
ствуют полости с секвестрами.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный.

 ХроническийХроническийХроническийХроническийХронический рецидивиpующийрецидивиpующийрецидивиpующийрецидивиpующийрецидивиpующий мульмульмульмульмультифо!тифо!тифо!тифо!тифо!
кальныйкальныйкальныйкальныйкальный остеомиелитостеомиелитостеомиелитостеомиелитостеомиелит (МКБ: M86.6 Другой
хронический остеомиелит) — мультифокальное
негнойное воспалительное заболевание кости с
пролонгированным и флюктуирующим течени!
ем. Заболевание детского возраста (средний
возpаст — 6 лет) неясной этиологии. В основ!
ном локализуется в метафизах длинных костей
и ключице, но также могут быть поражены кос!
ти запястья и предплюсны, позвоночника, таза,
рёбра, грудина.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боль и припухлость над повреждённой
костью; непредсказуемые периоды обострения и
ремиссии на несколько лет.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: картина в целом соответствует
остеомиелиту; в период обострения — периосталь!
ное костеобразование, очаги литической деструк!
ции, которые заживают с признаками склероза в пе!
риод ремиссии, что в конечном счёте приводит к
гиперостозу повреждённой кости.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: нет признаков гнойной инфекции
или образования секвестров.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: в межтрабекулярных простран!
ствах рыхлая соединительная ткань, содержащая
клетки воспалительной реакции (в основном лим!
фоциты, также плазматические клетки, макрофаги,
маленькие фокусы ПЯЛ); в краях повреждения и суб!
периостально — остеогенез реактивного характера;

не обнаруживаются микроорганизмы, фокусы гра!
нулематозного воспаления, секвестры.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный.

 ЭхинококкЭхинококкЭхинококкЭхинококкЭхинококк костейкостейкостейкостейкостей (МКБ: B67.2 Инвазия кос!
ти, вызванная Echinococcus granulosus) — пара!
зитарное заболевание, вызываемое личиночной
стадией гельминта Echinococcus granu!losus.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: распирающие боли.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: очаги деструкции без чётких кон!
туров, чаще множественные, сливающиеся друг с
другом; наличие периостальной реакции (при при!
креплении цист к эндостальной поверхности корти!
кального слоя), вздутие кости.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: маленькие тонкостенные цисты,
располагающиеся в костномозговом канале, увели!
чение которых вызывает резорбцию кости.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: оболочки паразита или сколек!
сы; выраженная воспалительная реакция с гиган!
токлеточным компонентом (в случае разрыва цист
при патологическом переломе или их неполном уда!
лении).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: благоприятный при оперативном лечении;
часто рецидивирует.

Ìåòàáîëè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ
êîñòíîé òêàíè

ÎÑÒÅÎÏÎÐÎÇ

Остеопороз (МКБ: M80 Остеопороз с патологи!
ческим переломом, M81 Остеопороз без патоло!
гического перелома) — многофакторное заболе!
вание, характеризующееся уменьшением массы и
нарушением структуры костной ткани (на едини!
цу площади), в которой сохраняется нормальное
соотношение минерализованного и неминерали!
зованного матрикса. Остеопороз является резуль!
татом нарушения баланса функциональной ак!
тивности остео!бластов и остеокластов, что
приводит к превышению резорбции кости над ко!
стеобразованием. Остеопороз наблюдается при
многих заболеваниях, характеризующихся гене!
рализованной потерей костной субстанции. При
этом все отделы скелета приобретают повышен!
ную хрупкость и подверженность переломам. Ос!
теопороз следует отличать от остеопении (физи!
ологическая возрастная атрофия кости).
Локализованный остеопороз характеризуется вов!
лечением в патологический процесс ограничен!
ных областей скелета (например, тел позвонков
при беременности или метафизов длинных кос!
тей нижних конечностей в случае ювенильного
остеопороза). Различают первичный и вторич!
ный типы остеопороза.
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 ПервичныйПервичныйПервичныйПервичныйПервичный остеопорозостеопорозостеопорозостеопорозостеопороз

††††† Постменопаузальный (тип I) — самая распростра!
нённая форма среди женщин, связанная с прекра!
щением секреции эстрогенов, что способствует про!
дукции остеобластами (имеют эстрогенные
рецепторы) фактора, стимулирующего дифферен!
цировку и активность остеокластов, резорбирую!
щих кость.

††††† Инволюционный (тип II): возникает с одинаковой
частотой у лиц обоих полов в возрасте старше 75
лет, связан с дефицитом половых стероидов, каль!
цитонина, со снижением абсорбции кальция в ки!
шечнике и образования витамина D и/или разви!
тием устойчивости к его действию, что приводит к
развитию вторичного гиперпаратиреоза и повышен!
ной резорбции костной ткани.

††††† Смешанный — комбинация типов I и II (наиболее
распространён).

††††† Идиопатический: у женщин в предменопаузальном
периоде и у мужчин моложе 75 лет по неясным
причинам.

††††† Ювенильный: у детей в препубертатном периоде по
неясным причинам, исчезает самостоятельно.

 ВторичныйВторичныйВторичныйВторичныйВторичный остеопорозостеопорозостеопорозостеопорозостеопороз возникает в результате
эндокринных расстройств (гиперпаратиреоз,
гипертиреоз, болезнь Кушинга, СД, гипогона!
дизм), генетических нарушений (несовершен!
ный остеогенез) и др.

ЧастотаЧастотаЧастотаЧастотаЧастота остеопорозаостеопорозаостеопорозаостеопорозаостеопороза. Постменопаузальный, ин!
волюционный, смешанный — встречается у
30–40% женщин и у 5–15% мужчин. Распрос!
транённость идиопатического и ювенильного
типов неизвестна. Вторичный — у 5–10% на!
селения. Преобладающий возраст: ювениль!
ный — 8–15 лет, постменопаузальный — 55–
75 лет, инволюционный — 75–85 лет.
Преобладающий пол — женский.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: развивается бессимптомно; часто
первое клиническое проявление — патологи!
ческий перелом (чаще грудных позвонков,
шейки бедренной кости); кифоз позвоночни!
ка, неврологическая симптоматика.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: оценивают выраженность
заболевания в диафизах трубчатых костей на
основании истончения кортикального слоя,
что приводит к изменению костного индекса
— соотношения между диаметром кости и тол!
щиной её кортикального слоя.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: снижение объёма костной
ткани, чаще проявляющееся в трабекулярном
слое; утолщения, деформации кости (следы
сращений патологических переломов).

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: уменьшение толщины кор!
тикальной пластинки; при значительной по!

тере кости внутренние отделы кортикальной
пластики подвержены разрежению; в губчатом
слое — истончение трабекул, частичное или
полное их исчезновение; уменьшение объёма
костной ткани (на единицу площади) опреде!
ляется с помощью гистоморфометрического
метода. Для остеопороза типа I характерно раз!
режение губчатого слоя, для остеопороза типа
II — губчатого и кортикального слоёв.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный, зависит от причины,
длительности и выраженности процесса.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: патологические переломы.

ÐÀÕÈÒ È ÎÑÒÅÎÌÀËßÖÈß

Рахит и остеомаляция (МКБ: E55.0 Рахит актив!
ный, M83 Остеомаляция у взрослых) — скелет!
ное проявление различных метаболических ано!
малий, приводящих к нарушению
минерализации органического матрикса кост!
ной ткани.

 При рахите повреждается растущий скелет — нару!
шаются процессы минерализации кости и хрящевого
матрикса зоны роста, что приводит к увеличению и
искривлению эпифизарной пластинки роста. Наибо!
лее часто рахит развивается в возрасте от 3 мес до
года жизни.

 Остеомаляция — нарушение минерализации органи!
ческого матрикса кости у взрослых (эпифизарная пла!
стинка роста закрыта). Остеомаляция развивается
главным образом у женщин.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Ряд различных состояний способ!
ствует развитию рахита и остеомаляции: недо!
статочное поступление витамина D с пищей,
пониженная инсоляция, мальабсорбция вита!
мина D, приобретённое и наследственное на!
рушение метаболизма витамина D, наслед!
ственный дефект в тканях–мишенях
рецепторов для кальцитриола, хронический
ацидоз, почечно!тубулярные дефекты, инток!
сикация солями алюминия, хроническое при!
менение противосудорожных средств и др.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Витамин D и его метаболиты регу!
лируют и повышают абсорбцию ионов кальция
из просвета кишечника, способствуют диффе!
ренцировке стволовых клеток в остеокласты.
Недостаточность активных метаболитов вита!
мина D приводит к уменьшению мобилизации
кальция из костей и гипокальциемии. После!
дняя активизирует синтез и секрецию ПТГ и
вызывает гиперплазию паращитовидных же!
лёз. ПТГ мобилизует выведение кальция из
костей, нарушает всасывание солей кальция и
фосфора в кишечнике, повышает клиренс фос!
фатов в почечных канальцах, способствуя раз!
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витию гипофосфатемии, метаболического аци!
доза и нарушению процессов минерализации
органического матрикса. Уменьшение содер!
жания солей кальция и фосфора в костях при!
водит к остеопорозу и остеомаляции.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: симптомы рахита и остеомаляции
идентичны и зависят от причины, длительно!
сти и тяжести заболевания; боли в костях, хруп!
кость и деформация костей, мышечная сла!
бость.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: системный остеопороз, де!
формации и искривления длинных костей, па!
тологические переломы.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: размягчение, искривление и
укорочение костей; характерно расширение
метаэпифизов и латеральное сгибание длин!
ных костей; утолщение костно!хрящевых со!
единений зон роста рёбер («рахитические чёт!
ки»); у детей до года жизни преобладают
изменения со стороны черепа, в 3–5 лет — со
стороны нижних конечностей и костей таза.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия

 Основное проявление рахита — остеоидные структу!
ры, формирующие беспорядочные «нагромождения»
в костномозговых пространствах и откладывающие!
ся в виде различной толщины наслоений на стенки
хаверсовых каналов, предсуществующие костные тра!
бекулы, эндостальную и периостальную поверхнос!
ти кортикального слоя.

 Остеомаляция, как и рахит, характеризуется наличи!
ем патологического остеоида (рис. 20!2 на вклейке),
формирующегося в результате отсутствия или замед!
ления обызвествления новообразованных костных
структур в процессе перестройки кости.

 Рахит и остеомаляция надёжно идентифицируются
лишь при исследовании гистологических срезов, при!
готовленных из недекальцинированной кости, по ко!
торым можно достоверно высказаться о росте массы
остеоида.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный; после излечения рахи!
та многие деформации постепенно проходят.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: деформации костей, известковые
метастазы, незаживающие патологические пе!
реломы, в которых не образуется нормальная
костная мозоль до тех пор, пока не устранена
первичная причина заболевания.

ÏÀÐÀÒÈÐÅÎÈÄÍÀß ÎÑÒÅÎÄÈÑÒÐÎÔÈß

Паратиреоидная остеодистрофия (генерализо!
ванная фиброзная остеодистрофия, болезнь Рек!
лингхаузена, первичный гиперпаратиреоз;
МКБ: E21.0 Первичный гиперпаратиреоз) — за!
болевание, характеризующееся избыточной ос!
теокластической резорбцией, фиброзным пере!

рождением костного мозга и генерализованным
остеопорозом. Встречается в любом возрасте, но
преимущественно у женщин 40–50 лет.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез: заболевание эндокрин!
ного характера, возникающее в результате ги!
перфункции паращитовидных желёз. Выделя!
ют: первичный гиперпаратиреоз (аденома —
80% случаев, рак или гиперплазия паращито!
видных желёз); вторичный гиперпаратиреоз
(возникает в результате длительной гипокаль!
циемии, ХПН, гиперфосфатемии, недостатка
витамина D и др.); третичный гиперпаратире!
оз (следствие аденоматозных изменений пара!
щитовидной железы на почве вторичного ги!
перпаратиреоза).  Различные виды
гиперпаратиреоза характеризуются схожими
изменениями костной ткани. Повышенный
синтез ПТГ при первичном гиперпаратиреозе
вызывает усиленную мобилизацию кальция и
фосфора из костей. При этом наблюдаются ги!
перкальциемия и гипофосфатемия, что обус!
ловлено уменьшением канальцевой реабсорб!
ции фосфатов и увеличением реабсорбции
солей кальция. Увеличивается активность ос!
теобластов и остеокластов, приводящая к ин!
тенсивной перестройке костной ткани с уси!
ленным остеокластическим рассасыванием
кости и одновременным фиброзированием ко!
стномозговых пространств.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боли и припухание в поражённых
костях; мышечная слабость; патологические
переломы; полидипсия, полиурия; иногда в
течение многих лет протекает незаметно для
больного.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: распространённый остеопо!
роз, расширение костномозгового канала длин!
ных трубчатых костей, субпериостальная деми!
нерализация; пятнистый рисунок костей
черепа, субпериостальная резорбция дисталь!
ных отделов ногтевых фаланг.

ЛабораторноЛабораторноЛабораторноЛабораторноЛабораторно: повышение содержания в крови
кальция, щелочной фосфатазы, ПТГ, снижение
содержания фосфатов.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: при длительном течении за!
болевания — деформации костей, подвергаю!
щихся наибольшей механической нагрузке.
Кости становятся мягкими, иногда легко ре!
жутся ножом. Характерны множественные де!
формации в виде опухолевидных образований,
наиболее часто встречающихся в длинных кос!
тях (чаще в диафизах), рёбрах, челюстях, име!
ющих на разрезе пёстрый вид — желтовато!се!
рые участки чередуются с тёмно!красными,
бурыми («бурая опухоль» гиперпаратиреоза).
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МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: интенсивная перестройка
костной ткани с усиленным остеокластическим
рассасыванием кости; спонгизация кортикаль!
ного слоя, истончение костных трабекул; ак!
тивная пролиферация фиброретикулярной
ткани, формирование масс примитивной кос!
ти, которая быстро подвергается резорбции и
вновь замещается новообразованными костны!
ми массами. «Бурая опухоль» представлена
многочисленными многоядерными остео!кла!
стоподобными клетками, фибробластами, мак!
рофагами, полями свежих и старых кровоиз!
лияний, придающих поражению характерный
вид.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз относительно неблагоприятный.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: патологические переломы, извес!
тковые метастазы, ахилия, нефрокальциноз,
нефролитиаз, калькулёзный пиелонефрит.
Смерть больных наступает от кахексии, уремии
(вследствие сморщивания почек).

ÁÎËÅÇÍÜ ÏÅÄÆÅÒÀ

Болезнь Педжета [деформирующий остоз; МКБ:
M88 Болезнь Педжета (костей) (деформирую!
щий остеит)] — заболевание, характеризующее!
ся выраженной патологической перестройкой
кости, при этом первоначально увеличенная ре!
зорбция кости сменяется её усиленным дезорга!
низованным новообразованием, что приводит к
формированию чрезмерно васкуляризирован!
ной, болезненной, склонной к переломам кос!
ти. В результате длительной беспрерывной пе!
рестройки в очаге поражения костная ткань
приобретает специфическую мозаичную струк!
туру. Болезнь Педжета проявляется у больных в
возрасте старше 40 лет. Заболеваемость варьиру!
ет в пределах 0,1–3% населения. У лиц моложе
40 лет частота заболеваемости не превышает
0,5%, у лиц старше 90 лет частота заболеваемос!
ти до 10%. Деформирующий остоз чаще встре!
чается у мужчин. Поражение только одной кос!
ти (монооссальная форма) — преимущественно
большеберцовой, бедренной или таза — встре!
чается редко, в 85% в процесс вовлекается мно!
жество костей — полиоссальная форма. В основ!
ном поражаются кости, несущие наибольшую
механическую нагрузку, также характерно пора!
жение костей крыши черепа; из лицевых костей
чаще поражаются челюсти.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Наличие в ряде случаев
семейного характера заболевания и его преоб!
ладание среди определённых этнических групп
дало основание высказать предположение о

наследственном характере болезни. Возникно!
вение заболевания может быть связано с мед!
ленной вирусной инфекцией, что подтвержда!
ется ультраструктурными исследованиями,
показавшими наличие внутри ядер и цитоп!
лазмы остеокластов и их предшественников
включений, имеющих значительное сходство
с нуклеокапсидами парамиксовирусов. Основ!
ные изменения при болезни Педжета обуслов!
лены патологией остеокластов. В пользу дисп!
ластической природы заболевания
свидетельствует афункциональный характер
перестройки кости, локальность процесса, воз!
никновение болезни в возрасте старше 40 лет,
развитие в поражённых костях сарком.

ГГГГГенетическиеенетическиеенетическиеенетическиеенетические аспектыаспектыаспектыаспектыаспекты. Дискутируется возможное

участие 2 локусов.

 1!й локус (OMIM 167250, 6p21.3, ген PDB, ℜ ):

картирование проведено на основе наличия свя!

зи с некоторыми аллелями HLA.

 2!й локус (OMIM *602080, 18q21–q22, ген PDB2,

ℜ ) выявлен при анализе сцепления с маркёрами

локуса гена FEO, ответственного за развитие ос!

теолитической дисплазии — заболевания, клини!

чески сходного с болезнью Педжета, но более

тяжело протекающего и с более ранним началом.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боли в костях и ближайших к ним
суставах.

РентгенологическиеРентгенологическиеРентгенологическиеРентгенологическиеРентгенологические признакипризнакипризнакипризнакипризнаки зависят от стадии
заболевания; склеротические рентгеноконтра!
стные тени вперемешку с рентгенопрозрачны!
ми участками.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология: течение заболевания подраз!
деляют на 3 стадии: начальную остеолитичес!
кую, активную остеобластическую и заключи!
тельную неактивную.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: длинные трубчатые кости де!
формированы, утолщены, с шероховатой по!
верхностью, могут быть искривлены, удлине!
ны; на распиле поражённых длинных костей
кортикальный слой полностью спонгизирован,
костномозговой канал резко сужен или полно!
стью облитерирован; поражённые кости легче
соответствующих нормальных костей.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия

 Остеолитическая стадия: многочисленные ла!
куны резорбции, заполненные остеокластами,
разрежение кортикальной пластинки.

 Остеобластическая стадия: нарушение архи!
тектоники повреждённой кости (костные бал!
ки имеют самую различную конфигурацию),
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многочисленные, неправильно ориентирован!
ные линии склеивания (отличаются выражен!
ной базофилией и увеличенной толщиной),
формирующие мозаичные структуры (рис. 20!
3 на вклейке).

 Заключительная стадия: редко обнаруживают!
ся остеокласты, отсутствуют признаки отложе!
ния остеоида, фиброгистиоцитарная ткань за!
мещается жировым костным мозгом.

 ЭМЭМЭМЭМЭМ: ядро и цитоплазма остеокластов содер!
жат включения, имеющие сходство с нуклео!
капсидами парамиксовирусов.

ЛабораторныеЛабораторныеЛабораторныеЛабораторныеЛабораторные исследованияисследованияисследованияисследованияисследования: повышение актив!
ности щелочной фосфатазы в сыворотке крови
и уровня связанного оксипролина мочи.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный, зависит от стадии бо!
лезни и развития осложнений.

Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения: патологические переломы; гипер!
кальциемия; гиперкальциурия с образовани!
ем камней в почках; гиперурикемия и разви!
тие подагры; развитие в поражённых костях
новообразований (1% всех случаев), чаще сар!
ком (остеогенная саркома, фибросаркома, зло!
качественная фиброзная гистиоцитома и др.).

ÎÏÓÕÎËÈ È
ÎÏÓÕÎËÅÏÎÄÎÁÍÛÅ

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß
МКБ: D16 Доброкачественное новообразование
костей и суставных хрящей, C40–C41 Злокаче!
ственные новообразования костей и суставных
хрящей.

Êîñòåîáðàçóþùèå îïóõîëè

ÎÑÒÅÎÌÀ

Остеома — доброкачественное медленно расту!
щее поражение, состоящее из зрелой кости пре!
имущественно пластинчатого строения, обычно
менее 3 см в диаметре. Выделяют 3 вида остеом:
1) обычная классическая остеома; 2) паросталь!
ная (юкстакортикальная) остеома; 3) костномоз!
говая остеома (эностоз). Остеома может иметь
компактное или губчатое (встречается реже)
строение. Большинство остеом, особенно обыч!
ная остеома костей черепа, представляют собой
пороки развития. Встречаются во всех возраст!
ных группах. Могут поражаться любые кости.
Классическая остеома наиболее часто локализу!
ется в костях крыши и реже основания черепа,
челюстях. Соотношение лиц женского и мужс!

кого пола 2:1. Паростальная остеома локализу!
ется в длинных костях, чаще встречается у муж!
чин. Костномозговая остеома локализуется в
позвонках, бедренной и большеберцовой костях,
чаще встречается у мужчин.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически часто асимптоматичны.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: рентгеноконтрастный очаг
с чёткими границами.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: чаще плотные компактные
костные массы с дольчатой поверхностью.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: компактная остеома — плот!
ные костные массы без регулярной остеонной
структуры, узкие костномозговые пространства
без активных остеобластов и остеокластов; губ!
чатая остеома — плотная сеть утолщённых ко!
стных балочек пластинчатого строения, фиб!
роретикулярная ткань.

ОООООСТЕОИДСТЕОИДСТЕОИДСТЕОИДСТЕОИД–––––ОСТЕОМАОСТЕОМАОСТЕОМАОСТЕОМАОСТЕОМА

Остеоид–остеома — доброкачественная опухоль,
очень хорошо иннервированная, размерами ме!
нее 1 см в диаметре, составляет около 5% всех
первичных опухолей костей, чаще встречается у
детей, подростков и молодых людей, в 2 раза
чаще встречается у лиц мужского пола. Поража!
ются любые кости скелета, но наиболее часто
локализуется в бедренной, большеберцовой,
плечевой костях (в длинных костях обычно инт!
ракортикально, преимущественно диафизарные
отделы), в костях позвоночника.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: характерны сильные боли в очаге
поражения, особенно в ночное время.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: очаг просветления, окру!
жённый склерозированной костью.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: «гнездо» опухоли очень хо!
рошо отграничено от прилежащей склерози!
рованной кости и представлено зернистыми
массами красного цвета.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: «гнездо» опухоли состоит из
переплетающихся трабекул остеоидной и не!
зрелой костной ткани; трабекулы ограничены
активными остеобластами; вокруг «гнезда» —
зона реактивной кости.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; при неполном удале!
нии может рецидивировать.

ДДДДДОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯЕСТВЕННАЯ ОСТЕОБЛАОСТЕОБЛАОСТЕОБЛАОСТЕОБЛАОСТЕОБЛАСТСТСТСТСТОООООМАМАМАМАМА

Доброкачественная остеобластома (гигантская
остеоид!остеома) — относительно редкая добро!
качественная опухоль диаметром более 1 см,

1
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составляет около 1% всех первичных опухолей ко!
стей, чаще встречается в возрасте между 10 и 30
годами жизни. Наиболее частая локализация —
кости позвоночника, реже поражаются длинные
кости конечностей, кости таза, рёбра, кости сто!
пы и кисти.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боли выражены слабее, чем при ос!
теоид!остеоме и не зависят от времени суток.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: признаки не специфичны, но
часто вздутие повреждённой кости.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: зернистые крошащиеся мас!
сы красного цвета, отчётливо отграниченные от
нормальной прилежащей кости.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: гистологическая структура
аналогична таковой при остеоид!остеоме, но
обычно отсутствует зона реактивного остеоге!
неза.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; при неполном удале!
нии рецидивирует.

АААААГРЕССИВНАЯГРЕССИВНАЯГРЕССИВНАЯГРЕССИВНАЯГРЕССИВНАЯ ОСТЕОБЛАОСТЕОБЛАОСТЕОБЛАОСТЕОБЛАОСТЕОБЛАСТСТСТСТСТОООООМАМАМАМАМА

Агрессивная остеобластома — локально агрессив!
ная, но не дающая метастазов опухоль, возраст
больных варьирует от 6 до 67 лет (в среднем 34
года), клиническое течение более агрессивное по
сравнению с доброкачественной остеобластомой.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: многочисленные гипертро!
фированные остеобласты, костные трабекулы
нерегулярной формы (схожие с таковыми при
остеогенной саркоме, но продуцируемые типич!
ными остеобластами); отсутствуют некрозы,
атипичные митозы.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз условно благоприятный; выраженная
склонность к рецидивированию.

ÎÑÒÅÎÑÀÐÊÎÌÀ

Остеосаркома (остеогенная саркома) — злокаче!
ственная опухоль, клетки которой формируют
атипичные остеоид или костные структуры. Час!
то встречающаяся первичная опухоль кости (со!
ставляет около 20% всех сарком скелета). В зави!
симости от преобладания типа опухолевых клеток
и продуцируемого ими вещества выделяют 3 ва!
рианта остеосарком: остеобластический — пре!
обладает продукция опухолевой кости или остео!
ида; хондробластический — преобладает
хрящевая дифференцировка; фибробластический
— преобладают фибробластоподобные элементы.
По клинико!морфологическим особенностям вы!
деляют центральную (внутрикостную, костномоз!

говую) и поверхностную (периферическую) осте!
осаркомы.

ЦЦЦЦЦЕНТРАЛЬНАЯЕНТРАЛЬНАЯЕНТРАЛЬНАЯЕНТРАЛЬНАЯЕНТРАЛЬНАЯ ОСТЕОСАРКОМАОСТЕОСАРКОМАОСТЕОСАРКОМАОСТЕОСАРКОМАОСТЕОСАРКОМА

Остеосаркома центральная (костномозговая) —
основной тип остеосарком, главным образом раз!
вивается в детском и молодом возрасте, несколь!
ко чаще у лиц мужского пола. Может быть пора!
жена любая кость, но наиболее часто опухоль
расположена в метафизах длинных костей, боль!
ше половины случаев — в дистальных метафизах
бедренной и проксимальных метафизах больше!
берцовой костей. В пожилом возрасте остеосар!
кома может развиваться на почве болезни Педже!
та (около 3% всех остеосарком). Выделяют
несколько дополнительных вариантов централь!
ной остеосаркомы — телеангиэктатическую осте!
осаркому, остеосаркому внутрикостную высоко!
дифференцированную.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боли, приобретающие резкий и посто!
янный характер.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: характерно реактивное костеоб!
разование в виде «козырька» или треугольника Код!
мэна, а также игольчатых спикул, расположенных
перпендикулярно или под углом к кости.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: чередуются участки ткани мягкой
и плотной консистенции; цвет варьирует от жёлто!
коричневого до белесоватого; в мягкотканных учас!
тках — некрозы, кисты, геморрагии.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: саркоматозная строма, продуци!
рующая атипичные остеоид и кость; веретеновид!
ные клетки могут формировать «муаровый» рису!
нок, располагаться в виде «ёлочки» ; различное
количество гигантских остеокластоподобных клеток;
одноядерные элементы с выраженным полиморфиз!
мом и атипией; многочисленные митозы (в том чис!
ле атипичные); незначительное количество остеои!
да.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз плохой, пятилетняя выживаемость 5–20%.

 ОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркома высокодифференцированнаявысокодифференцированнаявысокодифференцированнаявысокодифференцированнаявысокодифференцированная
внутрикостнаявнутрикостнаявнутрикостнаявнутрикостнаявнутрикостная — редкая (1,2% от всех остео!
сарком скелета) опухоль, которая из!за её сла!
бовыраженной атипии довольно часто при гис!
тологическом исследовании интерпретируется
как доброкачественное поражение. Обычно
встречается в возрасте 20–30 лет. Наиболее ча!
стая локализация — дистальный конец бедрен!
ной и проксимальный и дистальный концы
большеберцовой костей, реже — кости голени,
челюстей.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боли в области поражения.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: общий вид доброкачественного
процесса.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань плотная, фиброзного типа;
располагается в костномозговом канале без связи с
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мягкими тканями, хотя имеется локальная деструк!
ция кортикального слоя.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: нерегулярные незрелые костные
трабекулы (без активных остеобластов на их повер!
хности); клетки с незначительными полиморфиз!
мом и цитологической атипией; митозы почти не оп!
ределяются.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный — опухоль метастазирует
редко, но при рецидивировании в ряде случаев под!
вержена дедифференцировке.

 ОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркома телеангиэктатическаятелеангиэктатическаятелеангиэктатическаятелеангиэктатическаятелеангиэктатическая — редкий
(от 3 до 12% всех остеосарком) вариант остео!
саркомы, характеризующийся наличием кист,
заполненных кровью. Обычно встречается в воз!
расте до 20 лет, чаще обнаруживается у мужчин.
Располагается в основном в дистальном отделе
бедренной и проксимальном отделе большебер!
цовой костей.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: болезненность и отёчность в области
опухоли, иногда патологический перелом.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: метафизарная локализация, ли!
тическое повреждение без признаков склерозиро!
вания, периостальная реакция и прорастание в мяг!
кие ткани.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань геморрагична; редко встре!
чаются плотные «мясистые» поля.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Имеется сходство с гистологической
структурой аневризмальной кисты кости (рис. 20!4
на вклейке); в ряде случаев, особенно у детей и под!
ростков, диагностика затруднена, так как:

 атипичные клетки могут определяться только по
периферии полостей опухоли;

 злокачественные клетки отличаются высокой сте!
пенью дифференцировки;

 количество опухолевого остеоида минимально;

 встречаются участки ткани, в которых клеточные
элементы и остеоид не имеют признаков атипиз!
ма.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный.

ПППППОВЕРХНОСТНАЯОВЕРХНОСТНАЯОВЕРХНОСТНАЯОВЕРХНОСТНАЯОВЕРХНОСТНАЯ ОСТЕОСАРКОМАОСТЕОСАРКОМАОСТЕОСАРКОМАОСТЕОСАРКОМАОСТЕОСАРКОМА

Среди поверхностных остеосарком выделяют: па!
ростальную, периостальную и низкодифференци!
рованную поверхностную остеосаркомы.

 ОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркома паростальнаяпаростальнаяпаростальнаяпаростальнаяпаростальная (юкстакортикаль!
ная) — редкая костеобразующая опухоль (око!
ло 4% всех остеосарком), развивающаяся на по!
верхности кости. Встречается в возрасте 30–40
лет, редко обнаруживается в первой декаде жиз!
ни и после 60 лет, чаще поражает женщин. Из!
любленная локализация — задняя дистальная
часть бедренной кости, проксимальный отдел
плечевой кости, большеберцовая кость.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боли, отёчность, болезненность при на!
жатии, симптомы развиваются несколько лет.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: дольчатые и кальцинированные
массы на метафизарной поверхности длинных кос!
тей.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: костные образования и очаги хря!
ща, который иногда покрывает опухоль (подобно
остеохондроме); отсутствует прорастание в костно!
мозговую полость.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: высокодифференцированная опу!
холь; афункционально расположенные различной
степени зрелости костные трабекулы; малочислен!
ные митозы; в межтрабекулярных пространствах нет
жирового или кроветворного костного мозга.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз хороший при полном удалении опухоли.

 ОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркома периостальнаяпериостальнаяпериостальнаяпериостальнаяпериостальная (остеосаркома
кортикальная, хондросаркома юкстакортикаль!
ная) — редкий вариант остеосаркомы (около
1,5% всех остеосарком скелета), располагается
на поверхности кости, костномозговой канал не
вовлекается. Встречается преимущественно в
молодом возрасте, чаще поражаются мужчины.
Локализация опухоли такая же, как при цент!
ральной остеосаркоме, хотя в основном встре!
чается в диафизах бедренной и большеберцо!
вой костей.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: наиболее общий симптом — боль.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: диафизарная локализация; при!
лежащий к опухоли кортикальный слой утолщён; ко!
стномозговой канал не вовлечён.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: опухоль дольчатого строения, име!
ет вид хрящевой ткани голубовато!серого цвета.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: веретеновидные клетки и продук!
ция хондроидного матрикса; спикулы остеоида; в
периферических участках — дольчатое строение и
конденсация веретеновидных клеток со средней сте!
пенью атипии, здесь же формирование остеоида.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз лучше, чем при центральной остеосаркоме.

 ОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркомаОстеосаркома низкодифференцированнаянизкодифференцированнаянизкодифференцированнаянизкодифференцированнаянизкодифференцированная по!по!по!по!по!
верхностнаяверхностнаяверхностнаяверхностнаяверхностная — редкая (около 0,7% всех остео!
сарком скелета) низкодифференцированная
опухоль, располагающаяся на поверхности кос!
ти. Встречается в основном у мужчин, в боль!
шинстве случаев во 2!м десятилетии жизни,
наиболее частая локализация — дистальный
конец бедренной кости.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боль и отёчность в области опухоли.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: деструкция кортикальной плас!
тинки, часто с периостальной реакцией, частично
минерализованная опухоль на поверхности кости.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: опухоль прорастает в кортикаль!
ную пластинку, но обычно отсутствует значитель!
ное поражение костномозгового канала.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: чередующиеся зоны хондроидной
ткани, остеосклероза и полей веретеноклеточной

1
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пролиферации, цитологический атипизм (как и в
низкодифференцированной центральной остео!
саркоме), многочисленные (в том числе атипичные)
митозы, продукция кружевоподобного остеоида.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный.

Õðÿùåîáðàçóþùèå îïóõîëè

ÕÎÍÄÐÎÌÀ

Хондрома — доброкачественная опухоль, постро!
енная по типу зрелого гиалинового хряща — со!
ставляет около 12% всех первичных опухолей кос!
тей, обнаруживается во всех возрастных группах
(чаще в третьем–четвёртом десятилетиях жизни),
с одинаковой частотой у мужчин и женщин, раз!
мерами от 1 см до нескольких десятков сантимет!
ров. Наиболее частая локализация — кости кисти
и стопы, реже — длинные трубчатые кости (чаще
повреждаются метафизы, чем диафизы), рёбра, ло!
патка, грудина, кости таза и позвоночника. Сус!
тавной хрящ источником роста хондромы не бы!
вает. Среди хондром выделяют энхондрому
(локализуется в центре кости) и периостальную,
или кортикальную (юкстакортикальную), хондро!
му (располагается в надкост!нице или под ней).

ЭЭЭЭЭНХОНДРОМАНХОНДРОМАНХОНДРОМАНХОНДРОМАНХОНДРОМА

Энхондрома располагается центрально — в тубу!
лярной части кости, распространяется по костно!
мозговой полости, в прилежащую кортикальную
кость прорастает редко, за исключением костей
кисти и стопы.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически энхондромы часто бессимптомны.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: участок просветления с чёт!
кими склерозированными контурами; часто взду!
тие кости; известковые включения.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: образование чётко отграниче!
но, дольчатого строения, голубовато!серого цве!
та на разрезе, чаще плотной консистенции.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: беспорядочно расположенные
хондроциты различной формы и величины с од!
нообразными маленькими и плотно окрашенны!
ми ядрами; встречаются признаки ослизнения,
некроза и кровоизлияний.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; при неполном удалении
рецидивирует; солитарные повреждения озлока!
чествляются редко.

ПППППЕРИОСТЕРИОСТЕРИОСТЕРИОСТЕРИОСТАЛЬНАЯАЛЬНАЯАЛЬНАЯАЛЬНАЯАЛЬНАЯ ХОХОХОХОХОНДРОНДРОНДРОНДРОНДРОМАМАМАМАМА

Периостальная (паростальная, юкстакорти!
кальная) хондрома — редкая и медленно расту!

щая, эксцентрично расположенная хондрома,
развивающаяся внутри или под периостом или
из паростальной соединительной ткани. Вызы!
вает резорбцию подлежащей кости, ограничен!
ной склерозированной костью. Развивается в
любом возрасте, чаще между 20–40 годами жиз!
ни и с одинаковой частотой у лиц различного
пола. В основном локализуется в пястных,
плюсневых костях и фалангах пальцев, метафи!
зах длинных костей.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически протекает часто бессимптомно.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: поверхностное образова!
ние со склерозированным основанием и эро!
зией подлежащей кости, располагается в ме!
тафизе или диафизе;  признаки
кальцификации очага.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань плотная, полупроз!
рачная, серо!голубоватого цвета; костномоз!
говой канал не повреждается.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: опухоль многоклеточная,
дольчатого строения, хорошо ограниченная;
обычно с двуядерными клетками; может быть
выражена ядерная атипия.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; при неполном удале!
нии рецидивирует.

ÎÑÒÅÎÕÎÍÄÐÎÌÀ

Остеохондрома (костно!хрящевой экзостоз) —
доброкачественный дефект нарушения развития
кости, обычно в области эпифизарной пластин!
ки роста. В основном локализуется первона!
чально в метафизах длинных костей конечнос!
тей, но по мере роста скелета смещается в
сторону диафиза, может располагаться также в
костях таза, рёбрах, позвонках, лопатке, сустав!
ных концах ключицы. Наиболее частое добро!
качественное заболевание скелета, составляет
около 20% всех первичных опухолей скелета. В
основном обнаруживается у детей и подростков,
рост остеохондромы прекращается ко времени
созревания скелета, но иногда продолжается и
после закрытия зоны роста. В 70% случаев: со!
литарные остеохондромы у больных в возрасте
моложе 30 лет. ОстеохондроматозОстеохондроматозОстеохондроматозОстеохондроматозОстеохондроматоз (множествен!
ная экзостозная хондродисплазия) — наслед!
ственное заболевание, наследуется по аутосом!
но!доминантному типу, чаще у больных моложе
20 лет.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: симптомы зависят от локализации
и размера экзостоза.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: контуры подлежащей кор!
тикальной и губчатой кости переходят непос!
редственно в контуры остеохондромы.
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МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически представляет собой губчатую
кость с тонким кортикальным слоем, поверх!
ность которой покрыта хрящом (обычно тол!
щиной менее 1 см), напоминающим суставной;
размеры образования от 2 см до 12 см и более,
может быть на ножке или с широким основа!
нием прикрепления, хрящевое покрытие не
отделено от подлежащей кости субхондраль!
ной замыкательной пластинкой.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: хрящевое покрытие в виде
гиалинового хряща с беспорядочно располо!
женными хондроцитами неравномерной вели!
чины, но без ядерного полиморфизма и дву!
ядерных клеток.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный.

ОзлокачествлениеОзлокачествлениеОзлокачествлениеОзлокачествлениеОзлокачествление солитарных форм происходит
менее чем в 1% случаев (хондросаркома, фиб!
росаркома). У больных с множественными ос!
теохондромами озлокачествление вероятно
при внезапном усилении роста экзостоза, уве!
личении его диаметра более 5 см, толщины
хрящевого покрытия более 1 см.

ÕÎÍÄÐÎÁËÀÑÒÎÌÀ

Хондробластома (доброкачественная хондро!
бластома, эпифизарная хондробластома) — от!
носительно редкая доброкачественная хрящеоб!
разующая опухоль (составляет от 1 до 5% всех
костных опухолей), располагающаяся в основ!
ном в эпифизах длинных костей вблизи эпифи!
зарной пластинки роста, иногда пенетрируя пос!
леднюю и проникая в метафиз. В 2/3 случаев
локализуется в проксимальных частях плечевой
и большеберцовой и дистальной части бедрен!
ной костей, а также в апофизах (бугор плечевой
и вертелы бедренной костей). Развивается у лиц
молодого возраста, наиболее часто во втором де!
сятилетии жизни, в период незаконченного ро!
ста скелета. Среди больных преобладают лица
мужского пола.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боли, преобладающие в области
поражения; патологические переломы кости.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: участок просветления с чёт!
ко склерозированными контурами; вздутие
кости; может быть кальцификация матрикса.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань серовато!жёлтого цве!
та, пропитанная кровью, мягкой консистен!
ции, вкрапления фокусов обызвествлённой
ткани.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: компактные клеточные мас!
сы, представленные однотипными округлыми
клетками (различной степени дифференци!

ровки хондробласты) с крупными ядрами; ос!
теокластоподобные клетки; в межклеточном
матриксе — очаги хондроидной ткани с эле!
ментами обызвествления.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; при неполном удале!
нии рецидивирует.

ÕÎÍÄÐÎÌÈÊÑÎÈÄÍÀß ÔÈÁÐÎÌÀ

Хондромиксоидная фиброма (фибромиксоид!
ная хондрома) — редкая доброкачественная хря!
щеобразующая опухоль (составляет около 0,5–
1% всех опухолей костей), локализуется в
основном эксцентрично в метафизах длинных
костей нижних конечностей, а также в пяточной
и метатарзальных костях, редко — в рёбрах, та!
зовых и плечевых костях. Встречается в любом
возрасте, чаще между 5 и 25 годами. Оба пола
поражаются с одинаковой частотой.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: у детей — прогрессивное усиление
болей, быстрый рост опухоли.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: участок просветления с чёт!
кими неровными склерозированными конту!
рами.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань имеет сходство с гиа!
линовым хрящом, полупрозрачная, голубова!
то!серого цвета, иногда миксоидной консис!
тенции, хорошо отграничена, в прилежащей
кости склеротические изменения.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: ткань дольчатого строения с
повышенной клеточностью в краях долек, опу!
холевые клетки вытянутой или звёздчатой фор!
мы, встречаются остеокластоподобные клетки.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; после кюретажа обыч!
но рецидивирует.

ÕÎÍÄÐÎÑÀÐÊÎÌÀ

Хондросаркома — злокачественная опухоль,
клетки которой продуцируют хрящ. Встречает!
ся относительно часто (составляет около 10%
всех злокачественных опухолей костей), в основ!
ном в среднем и пожилом возрасте, с некоторой
большей частотой обнаруживается у мужчин.
Выделяют по локализации — центральную (ко!
стномозговую) и периферическую (юкстакорти!
кальную) формы, а также первичную и вторич!
ную хондросаркомы. Последняя развивается из
предсуществующих доброкачественных опухо!
лей, в основном из энхондром и остеохондром
(особенно множественных). Вторичная хондро!
саркома встречается в более молодом возрасте.
Может поражаться любая кость хрящевого про!
исхождения. Наиболее частая локализация —
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кости туловища (рёбра, грудина, таз) и верхние
концы бедренной и плечевой костей; редко по!
ражаются кости костей и стоп.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: периферические опухоли, медлен!
но увеличиваясь и не вызывая боли, достигают
больших размеров; центральные опухоли —
прогрессивно усиливающиеся боли.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: в очаге деструкции участки
обызвествления в виде крапчатости; кортикаль!
ный слой утолщён, периостальная реакция слабо
выражена или отсутствует; в длинных костях ло!
кализуется чаще в метафизах и диафизах.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: гомогенная ткань голубовато!
серого цвета, очаги миксоматозных изменений,
обызвествления, некрозов.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: хондроидный матрикс, в кото!
ром расположены хрящевые клетки различной
степени дифференцировки и атипии, немного!
численные митозы (некоторые атипичны), дву!
ядерные и многоядерные клетки, миксоматозные
изменения.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз относительно удовлетворительный; выра!
женная склонность к локальному рецидивирова!
нию; высокодифференцированные формы мета!
стазируют редко и через длительное время после
выявления заболевания, низкодифференциро!
ванные формы метастазируют рано в лёгкие и дру!
гие органы; пятилетняя выживаемость — 45–60%.

ДДДДДЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯЕДИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯ ХОНДРОСАРКОМАХОНДРОСАРКОМАХОНДРОСАРКОМАХОНДРОСАРКОМАХОНДРОСАРКОМА

Дедифференцированная хондросаркома (хондросар!
кома с дополнительным мезенхимальным компо!
нентом) — редкая злокачественная хрящеобразую!
щая опухоль (составляет около 8% от всех
хондросарком скелета), в которой участки хорошо
дифференцированной хондросаркомы перемежают!
ся с полями низкодифференцированной саркомы.
Дедифференциация может наблюдаться как в пер!
вичных, так и во вторичных хондросаркомах. Чаще
встречается в пожилом возрасте, приблизительно с
одинаковой частотой у мужчин и женщин. Наибо!
лее частая локализация — кости таза, бедренная
кость.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: первоначально признаки такие же как
при обычной хондросаркоме, затем резкое уси!
ление болей, ускорение её роста.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: деструкция кортикальной ко!
сти и выход опухоли в мягкие ткани.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань имеет биморфный харак!
тер: поля хрящевой ткани дольчатого строения
серо!белого цвета чередуются с участками мяг!

кой ткани «мясистого» вида жёлто!коричневого
цвета.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: ткань биморфного типа: участ!
ки хорошо дифференцированной хондросаркомы
чередуются с полями низкодифференцированной
саркомы (имеет гистологические свойства фибро!
саркомы или злокачественной фиброзной гистио!
цитомы).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неудовлетворительный.

ПППППЕРИОСТЕРИОСТЕРИОСТЕРИОСТЕРИОСТАЛЬНАЯАЛЬНАЯАЛЬНАЯАЛЬНАЯАЛЬНАЯ ХОХОХОХОХОНДРОСАРКОНДРОСАРКОНДРОСАРКОНДРОСАРКОНДРОСАРКОМАМАМАМАМА

Юкстакортикальная (периостальная) хондросарко!
ма — редкая злокачественная хрящеобразующая опу!
холь, развивающаяся субпериостально вблизи кор!
тикальной пластинки, локализующаяся в основном
в области диафиза длинных костей (чаще бедрен!
ной кости). Является хрящевым аналогом юкстакор!
тикальной остеосаркомы. Встречается в молодом
возрасте.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боли различной интенсивности.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: очаг с плохо различимыми гра!
ницами и участками кальцификации, иногда —
реактивное формирование спикул и остеофитов в
виде треугольника Кодмэна.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически опухоль прилежит к кортикаль!
ной пластинке.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: дольчатое строение, относи!
тельно хорошо дифференцированный хрящ
с участками энхондральной оссификации,
атипичные остеоид и кость отсутствуют.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз относительно лучше по сравнению с
центральной хондросаркомой идентичной
степени злокачественности.

МММММЕЗЕНХИМАЛЬНАЯЕЗЕНХИМАЛЬНАЯЕЗЕНХИМАЛЬНАЯЕЗЕНХИМАЛЬНАЯЕЗЕНХИМАЛЬНАЯ ХОНДРОСАРКОМАХОНДРОСАРКОМАХОНДРОСАРКОМАХОНДРОСАРКОМАХОНДРОСАРКОМА

Мезенхимальная хондросаркома — редкая зло!
качественная хрящеобразующая опухоль, со!
ставляющая около 6% всех хондросарком. Чаще
встречается во 2–3!й декадах жизни, мужчи!
ны поражаются несколько чаще. Наиболее ча!
стая локализация — рёбра, кости лицевого ске!
лета, черепа, таза, позвоночника, лопатка,
проксимальные и дистальные концы бедренных
костей; иногда обнаруживается несколько оча!
гов; в 1/3 случаев располагается в мягких тка!
нях.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: интенсивные боли, припухлость.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: литический процесс, деструк!
ция кортикального слоя, участки кальцифика!
ции, плохо различимые границы очага.
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МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: участки ткани серовато!розово!
го цвета с чередующимися участками от мягкой до
плотной консистенции, очаги обызвествления,
иногда некрозы и геморрагии.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: двухфазная структура ткани: ос!
тровки гиалиноподобной хондроидной ткани
различной степени дифференцировки распола!
гаются среди малодифференцированных клеток
(рис. 20!5 на вклейке); хондроидные участки мо!
гут обызвествляться и оссифицироваться; моно!
морфные клетки опухоли выстраиваются вокруг
сосудов.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный; ранние метастазы в лёг!
кие, кости и мягкие ткани.

СССССВЕТВЕТВЕТВЕТВЕТЛЛЛЛЛОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ ХОХОХОХОХОНДРОСАРКОНДРОСАРКОНДРОСАРКОНДРОСАРКОНДРОСАРКОМАМАМАМАМА

Светлоклеточная хондросаркома — редкая злокаче!
ственная хрящеобразующая опухоль (около 2% от всех
хондросарком скелета), локализующаяся в основном в
проксимальных отделах (эпифизах) бедренной и пле!
чевой костей, реже поражает кости таза и позвоночни!
ка. Возраст больных от 18 до 70 лет, чаще встречается у
мужчин.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: непостоянные незначительные боли,
медленно растущая опухоль.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: литический очаг в основном в
области эпифиза, ограниченный склерозирован!
ной костью; характерно вздутие кости, кортикаль!
ный слой разрушается редко, оссификация очага
лишь в 25% случаев.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: хрящевая ткань голубовато!се!
рого цвета с полупрозрачным матриксом, иногда
видны кисты.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: двухфазная ткань дольчатого стро!
ения; зоны хрящевого матрикса чередуются с учас!
тками, содержащими многочисленные мононукле!
арные и многоядерные клетки; характерны крупные
хондроциты; определяются участки высокодиффе!
ренцированной хондросаркомы; встречаются кост!
ные трабекулы.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятнее по сравнению с централь!
ной хондросаркомой.

Ãèãàíòîêëåòî÷íûå îïóõîëè
êîñòè

 ДоброкачественнаяДоброкачественнаяДоброкачественнаяДоброкачественнаяДоброкачественная гигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточная опухольопухольопухольопухольопухоль
костикостикостикостикости наиболее часто развивается из эпиметафи!
зов длинных костей вокруг коленного сустава, в

проксимальной части плечевой и дистальной
части лучевой кости (реже поражаются кости
таза, позвоночника, челюсти, рёбра). Состав!
ляет около 9% всех первичных опухолей костей,
в 75% случаев у больных 20–40 лет, несколько
чаще встречается у лиц мужского пола, разви!
вается после закрытия эпифизарной пластин!
ки роста.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: локальная боль различной интенсив!
ности.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: рентгенопрозрачный очаг ячеи!
стой структуры с чёткими границами; периосталь!
ная реакция отсутствует.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: на разрезе ткань мягкая или кро!
шащаяся, бурого цвета с жёлтыми включениями, с
некрозами и кистами.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: многочисленные многоядерные
остеокластоподобные клетки среди мононуклеар!
ных клеток округлой или овальной формы; продук!
ция матрикса отсутствует; истинные сосуды и реак!
тивное костеобразование лишь в краях опухоли.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз относительно благоприятный; биологичес!
кое поведение опухоли непредсказуемо: иногда про!
текает доброкачественно, в других случаях — с вы!
раженным инвазивным и деструктивным ростом,
может метастазировать в лёгкие, часто развиваются
рецидивы — от 10% (резекция en bloc) до 50% случа!
ев (при выскабливании кости).

 ЗлокачественнаяЗлокачественнаяЗлокачественнаяЗлокачественнаяЗлокачественная гигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточная опухольопухольопухольопухольопухоль со!
ставляет около 7% от всех доброкачественных
гигантоклеточных опухолей кости, проявляет!
ся в более пожилом возрасте. В анамнезе почти
все больные имели леченную более 10 лет назад
доброкачественную гигантоклеточную опухоль.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: обычно разрушение кортикальной
кости, распространение опухоли в мягкие ткани,
некрозы, кровоизлияния.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: выраженный полиморфизм одно!
ядерных элементов, появление тяжей вытянутых
клеток с атипичными митозами, мелких (с 3–8 яд!
рами) остеокластоподобных клеток.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный.

Êîñòíîìîçãîâûå îïóõîëè

ÑÀÐÊÎÌÀ ÞÈÍÃÀ

 Саркома Юинга кости — относительно редкая
(около 9% всех злокачественных опухолей ске!
лета) злокачественная опухоль, в основном раз!
вивающаяся в детском и юношеском возрасте.
Лица мужского пола поражаются несколько
чаще. Расположена преимущественно в диафи!
зах и метафизах длинных костей, костях таза,
позвоночника, рёбрах.

1
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КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: локальная боль; повышение температу!
ры; анемия, лейкоцитоз.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: крупноочаговое поражение диафи!
за с нечёткими контурами может быть литическим,
склерозирующим или сочетать оба процесса; харак!
терна выраженная периостальная реакция; на по!
здних стадиях развития — интенсивное разрушение
кости с массивным мягкотканным компонентом.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань опухоли мягкая, с многочис!
ленными кровоизлияниями и некрозами.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: плотно расположенные однообраз!
ные мелкие клетки с круглым ядром и без чётко
очерченной цитоплазмы, последняя богата глико!
геном (ШИК!положительна); межклеточный мат!
рикс не выявляется; митозы не многочисленны.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный; опухоль метастазирует в
течение 1!го года заболевания, в первую очередь в
кости, затем в лёгкие, лимфатические узлы.

ÇËÎÊÀ×ÅÑÒÂÅÍÍÀß ËÈÌÔÎÌÀ ÊÎÑÒÈ

 Злокачественная лимфома кости (неходжкенс!
кая лимфома) — относительно редкая (пер!
вичная и вторичная — около 4% всех злока!
чественных опухолей костей) злокачественная
лимфоидная опухоль. Первичная лимфома кос!
ти (ретикулосаркома) — солитарное поврежде!
ние кости без вовлечения других костей или
некостных локализаций в течение 6 мес от на!
чала заболевания. Поражаются любые кости,
наиболее часто — кости таза, позвоночника, черепа,
нижняя челюсть, лопатка, длинные кости. Встреча!
ется в любом возрасте, но главным образом после 20
лет и чаще в 3!м десятилетии (вторичная лимфома
— чаще после 40–50 лет).

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боль и припухлость; патологические пере!
ломы.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: один или несколько литических
очагов (без чётких границ) в костномозговом про!
странстве длинных или плоских костей; периосталь!
ная реакция не характерна; деструкция кортикаль!
ного слоя и формирование крупных мягкотканных
компонентов.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань бело!серого цвета, от плот!
ной до мягкой консистенции, по виду напоминает
рыбье мясо.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: смесь клеток гистиоцитарного и
лимфоцитарного типа; сеть ретикулиновых волокон
вокруг клеток.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз первичной лимфомы кости относительно луч!
ше, чем при вторичной лимфоме, при которой боль!
ные погибают в течение 2 лет.

ÌÈÅËÎÌÍÀß ÁÎËÅÇÍÜ

 Миеломная болезнь — наиболее часто встре!
чающаяся (по разным данным, от 20 до 43%)
первичная злокачественная опухоль костей,
чаще с множественными поражениями кос!

ти опухолевыми плазматическими клетками
различной степени зрелости. Чаще встречается у
мужчин, обычно в возрасте старше 40 лет и редко
до 30 лет; солитарная миелома встречается в бо!
лее молодом возрасте.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: слабость, повышение температуры тела,
потеря веса, патологические переломы.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: множество мелких литических по!
вреждений одной или нескольких костей; периос!
тальная реакция и остеосклероз вокруг поврежде!
ний обычно отсутствуют.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань мягкая, рыхлая, от красного
до серо!белого цвета.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: миеломные клетки (схожи с плаз!
матическими) различной степени зрелости (диффе!
ренцированная и недифференцированная миелома);
пиронинофилия цитоплазмы; продукция матрикса
не выражена.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз при множественной миеломе неблагоприят!
ный, средняя выживаемость 2–4 года; солитарная
миелома обычно переходит в множественную

Äðóãèå ñîåäèíèòåëüíîòêàííûå
îïóõîëè

ÄÎÁÐÎÊÀ×ÅÑÒÂÅÍÍÀß ÔÈÁÐÎÇÍÀß
ÃÈÑÒÈÎÖÈÒÎÌÀ ÊÎÑÒÈ

 Доброкачественная фиброзная гистиоцитома ко!
сти — редкая опухоль, имеющая гистологическое
строение, идентичное неоссифицируемой фиб!
роме (в самостоятельную форму выделена на ос!
новании клинических данных). Встречается в воз!
расте от 15 до 60 лет. Наиболее частая локализация
— диафизы или эпифизы длинных костей, кости
таза.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: локальная болезненность.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: хорошо ограниченное литическое
повреждение без признаков оссификации, со скле!
розированными краями; при больших повреждени!
ях может разрушаться кортикальный слой.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: плотная ткань от красновато!корич!
невого до жёлтоватого цвета.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: гистология идентична неоссифици!
руемой фиброме.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: благоприятный.

ÄÅÑÌÎÏËÀÑÒÈ×ÅÑÊÀß ÔÈÁÐÎÌÀ

 Десмопластическая фиброма — редкая локаль!
но агрессивная внутрикостная опухоль, ха!
рактеризующаяся продукцией опухолевыми
клетками пучков коллагеновых волокон.
Встречается в любом возрасте (чаще у лиц
моложе 30 лет) и с равной частотой у муж!
чин и женщин. Локализуется в основном в
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эпифизах и метафизах длинных костей, плоских
костях, нижней и верхней челюстях.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боль и припухлость тканей в очаге пора!
жения.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: остеолитический очаг, вызывающий
вздутие истончённой кортикальной пластинки.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: плотная эластическая ткань серо!
вато!белесоватого цвета.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: преобладают пучки коллагеновых
волокон, немногочисленные фибробласты малень!
ких размеров, низкая митотическая активность.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; после кюретажа обычно ре!
цидивирует.

ÔÈÁÐÎÑÀÐÊÎÌÀ ÊÎÑÒÈ

 Фибросаркома кости — относительно ред!
кая (около 7% первичных злокачественных
опухолей скелета) злокачественная опухоль,
характеризующаяся формированием опухоле!
выми клетками пучков коллагеновых воло!
кон. Выделяют центральную (внутрикостную)
и периостальную (паростальную) фибросар!
комы кости (последняя встречается значи!
тельно реже). Встречается в различных воз!
растных группах, несколько чаще у мужчин.
В основном локализуется в метафизах или
эпифизах длинных костей нижнего конца бедрен!
ной или верхнего конца большеберцовой костей,
а также часто в костях черепа и лицевого скелета.
Может развиваться из предсуществующих повреж!
дений (вторичная фибросаркома), таких как ин!
фаркт кости, болезнь Педжета, но наиболее часто
— после рентгенотерапии какой!либо опухоли.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: малоинтенсивные боли, отёчность тканей.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: литический очаг с нечёткими кон!
турами, разрушение кортикального слоя; вздутие
кортикальной пластинки и изредка периостальная
реакция.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: консистенция ткани от плотной ре!
зиноподобной серо!белесоватого цвета до мягкой и
рыхлой, с участками кровоизлияний и некроза.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: веретеновидные клетки образуют
муаровые структуры; при низкодифференцирован!
ной форме — мало коллагеновых волокон, много!
численны клетки с выраженным ядерным полимор!
физмом и атипизмом, частые митозы.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный; пятилетняя выживаемость —
от 25 до 60%; часто метастазы в лёгкие (60%).

ÇËÎÊÀ×ÅÑÒÂÅÍÍÀß ÔÈÁÐÎÇÍÀß
ÃÈÑÒÈÎÖÈÒÎÌÀ ÊÎÑÒÈ

Злокачественная фиброзная гистиоцитома кости —
относительно редкая (около 2% первичных злока!
чественных опухолей скелета) злокачественная

опухоль с резко выраженным полиморфизмом
веретеноклеточных элементов, лишённая каких!
либо признаков гистологической дифференци!
ровки. Встречается в молодом и старческом воз!
расте, несколько чаще у мужчин. Локализуется в
основном в метафизах длинных костей, реже — в
краниофациальных костях. Может развиваться
на почве инфаркта кости, болезни Педжета, как
осложнение рентгенотерапии.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боль, болезненность при пальпа!
ции, часто патологические переломы.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: остеолитический эксцент!
рично расположенный очаг без признаков
обызвествления и чётких границ; периосталь!
ная реакция обнаруживается редко; обычно
разрушение кортикальной пластинки и рас!
пространение опухоли в мягкие ткани.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически. Участки геморрагичной мяг!
кой ткани рыжевато!коричневого цвета чере!
дуются с участками плотной консистенции се!
ровато!белесоватого цвета; часто видны
некрозы.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: комбинация гистиоцитар!
ных и фибробластоподобных клеточных эле!
ментов, характерны гигантские многоядерные
клетки; веретеноклеточные элементы форми!
руют «муаровый» рисунок; выраженная цито!
логическая атипия (рис. 20!6 на вклейке); час!
тые митозы (в том числе патологические).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный.

Ïðî÷èå îïóõîëè

ÕÎÐÄÎÌÀ

Хордома — относительно редкая (3–4% всех пер!
вичных злокачественных опухолей скелета) и
медленно растущая, локально агрессивная зло!
качественная опухоль, развивающаяся из остат!
ков спинной струны. В крестцово!копчиковой
области поражение в 2 раза чаще встречается у
мужчин, в базально!затылочной области разли!
чия по половому признаку не выявлены. Наблю!
дается в любом возрасте, но обычно после 35 лет;
при поражении крестцово!копчиковой области
средний возраст — 50 лет. Отдельно выделена
хондроидная хордома — располагается в базаль!
но!затылочной области, её гистологическое
строение схоже с хондросаркомой; имеет более
благоприятный прогноз (по сравнению с обыч!
ной хордомой).

1
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КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: при крестцово!копчиковой лока!
лизации — длительный рост опухоли без про!
явления симптомов.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически — разрушение кости и нали!
чие мягкотканного компонента; усиление рент!
геноконтрастности за счёт обызвествления некро!
тизированных участков опухоли.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: опухоль мягкая, желатиноподоб!
ной консистенции, серого или голубоватого цвета,
иногда с кистами и зонами кальцификации; при рас!
пространении в мягкие ткани — инкапсулирована и
дольчатого строения.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Характерно формирование синцити!
альных клеточных образований в виде гроздьев ана!
стомозирующих между собой «физалиформных»
клеток (рис. 20!7 на вклейке), расположенных в
мукоидном межклеточном матриксе; иногда —
клетки с признаками анаплазии, митозы встреча!
ются редко.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный, опухоль часто рецидиви!
рует, даёт поздние метастазы, в среднем через 3 года
после возникновения опухоли.

ÀÄÀÌÀÍÒÈÍÎÌÀ ÄËÈÍÍÛÕ ÊÎÑÒÅÉ

Адамантинома длинных костей — редкая (около 1%
всех злокачественных опухолей костей) и медлен!
но растущая злокачественная опухоль, по!видимо!
му, эпителиального происхождения. Среди адаман!
тином выделяют: дифференцированную и
классическую формы.

КККККЛАССИЛАССИЛАССИЛАССИЛАССИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ФОРМАФОРМАФОРМАФОРМАФОРМА АДАМАНТИНОМЫАДАМАНТИНОМЫАДАМАНТИНОМЫАДАМАНТИНОМЫАДАМАНТИНОМЫ ДЛИННЫХДЛИННЫХДЛИННЫХДЛИННЫХДЛИННЫХ

КОСТЕЙКОСТЕЙКОСТЕЙКОСТЕЙКОСТЕЙ

Классическая форма адамантиномы длинных
костей встречается в любом возрасте, но у жен!
щин пик заболеваемости находится между 10
и 30, у мужчин — между 30 и 50 годами; не!
сколько чаще поражаются мужчины. В основ!
ном локализуется в средней или дистальной
части диафиза большеберцовой кости; редко
могут поражаться и другие длинные и корот!
кие кости. Адамантинома, по!видимому, от!
носится к мультипотентным опухолям, способ!
ным дифференцироваться в эпителиальном и
мезенхимальном направлениях, при этом на!
личие гистологических признаков остеофиброз!
ной дисплазии отражает её способность фор!
мировать мезенхимальные элементы.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: локализованная отёчность и по!
степенно усиливающиеся боли.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: участки деструкции с чётки!
ми контурами и ячеистой структурой; иногда

разрушение кортикального слоя с прорастанием
опухоли в мягкие ткани; может быть вздутие кости,
периостальная реакция — редко; патологические
переломы; картина часто расценивается как добро!
качественный процесс.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань серого или белого цвета,
консистенция варьирует от плотной до мягкой;
кортикальный слой истончён, иногда разрушен.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. На фоне соединительнотканной
стромы — тяжи эпителиоподобной ткани
(рис. 20!8 на вклейке); рыхлая соединитель!
ная ткань с элементами остеоида или кости;
иногда — образование эпителиоподобными
клетками «раковых» жемчужин с продукци!
ей кератина; признаки явной цитологичес!
кой атипии выражены слабо.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз относительно благоприятный; часто
рецидивирует (до 30% случаев), иногда мно!
гократно; развиваются метастазы в лёгкие
(15%) и в лимфатические узлы (7%).

ДДДДДИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯИФФЕРЕНЦИРОВАННАЯ АДАМАНТИНОМААДАМАНТИНОМААДАМАНТИНОМААДАМАНТИНОМААДАМАНТИНОМА ДЛИННЫХДЛИННЫХДЛИННЫХДЛИННЫХДЛИННЫХ

КОСТЕЙКОСТЕЙКОСТЕЙКОСТЕЙКОСТЕЙ

Дифференцированная адамантинома длинных
костей встречается в возрасте до 20 лет, рентге!
нологически формирует литический или скле!
ротический дефект, располагающийся обычно
внутрикортикально в переднебоковом отделе боль!
шеберцовой кости.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: картина, характерная для осте!
офиброзной дисплазии; в соединительно!ткан!
ной строме определяются маленькие, почти не!
заметные гнёзда эпителиальных клеток.

Îïóõîëåïîäîáíûå
çàáîëåâàíèÿ

ФФФФФИБРОЗНЫЙИБРОЗНЫЙИБРОЗНЫЙИБРОЗНЫЙИБРОЗНЫЙ КОРТИКАЛЬНЫЙКОРТИКАЛЬНЫЙКОРТИКАЛЬНЫЙКОРТИКАЛЬНЫЙКОРТИКАЛЬНЫЙ ДЕФЕКТДЕФЕКТДЕФЕКТДЕФЕКТДЕФЕКТ ИИИИИ
НЕОССИФИЦИРУЕМАЯНЕОССИФИЦИРУЕМАЯНЕОССИФИЦИРУЕМАЯНЕОССИФИЦИРУЕМАЯНЕОССИФИЦИРУЕМАЯ ФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМА

Фиброзный кортикальный дефект и неоссифи!
цируемая фиброма — опухолеподобные пора!
жения с гистологически идентичными, но не!
сколько различными характеристиками.

 Фиброзный кортикальный дефект — асимптоматич!
ный (обычно солитарный) дефект преимуществен!
но метадиафиза длинных костей, встречается у 30–
40% всех детей в возрасте от 4 до 8 лет и редко
требует оперативного лечения. Появляясь в мета!
физах длинных костей, по мере роста скелета очаг
всё более удаляется от эпифизарной хрящевой пла!
стинки в сторону диафиза. Этиология неизвестна.

1

1



Çàáîëåâàíèÿ êîñòíî-ñóñòàâíîé ñèñòåìû ✧ 587587587587587

 Неоссифицируемая фиброма — также обычно случай!
но обнаруживаемый солитарный дефект (бывают и
множественные поражения), составляет около 2% всех
первичных опухолей кости, подверженных биопсии. В
отличие от фиброзного кортикального дефекта, наи!
более часто локализуется в метафизах, в 80% случаев у
больных моложе 20 лет и редко у лиц старше 45 лет,
чаще поражаются лица мужского пола. Очаг иногда
прогрессивно увеличивается, вызывая боль или патоло!
гический перелом.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически часто протекает бессимптомно.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: очаг просветления с чёткими
склерозированными границами, вздутие корти!
кального слоя.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: очаг неоссифицируемой фибро!
мы продолговатой формы, локализуется эксцен!
трично в костномозговом канале и прилежащей
кортикальной кости метафизов или метадиафи!
зов, окружён краем реактивной кости.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: переплетающиеся пучки колла!
геновых волокон (часто с «муаровым» рисунком),
фибробласты, гистиоциты, ксантомные клетки, ге!
мосидериновый пигмент, клетки остеокластопо!
добного типа (рис. 20!9 на вклейке), клеточные эле!
менты воспалительной реакции (лимфоциты,
плазматические клетки).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный, большинство поврежде!
ний подвержено спонтанному заживлению.

СССССОЛИТОЛИТОЛИТОЛИТОЛИТАРНАЯАРНАЯАРНАЯАРНАЯАРНАЯ КИСТКИСТКИСТКИСТКИСТААААА КОСТИКОСТИКОСТИКОСТИКОСТИ

Солитарная киста кости (простая или однокамер!
ная киста кости; МКБ: M85.4 Единичная киста ко!
сти) — заболевание, представленное однокамерной
полостью, заполненной прозрачной или кровянис!
той жидкостью. Основная локализация — прокси!
мальные части плечевой (около 50%) и бедренной
(около 30%) костей, значительно реже поражаются
нижние метафизы длинных костей и другие кости.
Несколько чаще встречается у лиц мужского пола.
Поражение развивается у больных различных возра!
стных групп, но в основном в детском и юношеском
возрасте. Однокамерная киста кости, по!видимому,
образуется в результате временного прекращения
формирования кости (в результате внутрикостной ге!
матомы, обструкции лимфатических или венозных
сосудов и др.) эпифизарной пластинкой роста. По
мере удлинения кости киста смещается от эпифи!
зарной пластинки роста в сторону диафиза.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически чаще протекает бессимптомно, пато!
логические переломы в области кисты.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: очаг просветления в костно!
мозговом канале с чёткими границами.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: стенка кисты представлена фиб!
розной тканью белесоватого или красновато!ко!
ричневого цвета; прилежащая кортикальная кость
истончена, напоминает яичную скорлупу, легко
режется ножом.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: соединительнотканная строма,
содержащая фибробласты, гистиоциты, ксантом!
ные клетки, отдельные остеокластоподобные
клетки, костные трабекулы реактивного характе!
ра, микрокровоизлияния.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: благоприятный; после кюретажа возмож!
но рецидивирование.

ÀÍÅÂÐÈÇÌÀËÜÍÀß ÊÈÑÒÀ ÊÎÑÒÈ

Аневризмальная киста кости (МКБ: M85.6 Другие
кисты костей) — деструктивное поражение кости
(возможно, формируется на почве локальных гемо!
динамических расстройств), характеризующееся ре!
активным разрастанием соединительной ткани, со!
держащей наполненные жидкой кровью полости.
Развивается в любом возрасте, но в основном у
детей и подростков, более 50% больных в возра!
сте 10–20 лет. Может поражаться любая кость, наи!
более частая локализация: кости позвоночника, за!
тем дистальный отдел бедренной и проксимальные
отделы большеберцовой и плечевой костей, кости
таза. Заболевание несколько чаще встречается у
мужчин.

Вторичная аневризмальная киста (до 30% случаев) фор!
мируется на фоне ранее предсуществовавшего пора!
жения кости, наиболее часто развивается при хонд!
робластоме, гигантоклеточной опухоли, фиброзной
дисплазии и др. Отличительная особенность анев!
ризмальной кисты кости — распространение пато!
логического процесса в соседние кости (чаще кости
позвоночника — до 12% случаев) и через эпифизар!
ную пластинку роста.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: усиливающиеся со временем и при
физических нагрузках боли; возможны пато!
логические переломы.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: эксцентрично расположен!
ный литический очаг костномозговой поло!
сти метафиза; склерозированные края, пери!
остальная реакция.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань геморрагична, бурого
цвета, содержит кисты с несвернувшейся
кровью.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Кавернозные пространства ограни!
чивают перегородки фиброгистиоцитарной тка!
ни (рис. 20!10 на вклейке), содержащие остеок!
ластоподобные клетки, костные балки различной
степени зрелости, митотически делящиеся фиб!
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робласты и остеобласты, кровоизлияния, зёрна
гемосидерина.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; часто рецидивирует —
до 50% случаев при кюретаже.

СССССОЛИДНЫЙОЛИДНЫЙОЛИДНЫЙОЛИДНЫЙОЛИДНЫЙ ВАРИАНТВАРИАНТВАРИАНТВАРИАНТВАРИАНТ АНЕВРИЗМАЛЬНОЙАНЕВРИЗМАЛЬНОЙАНЕВРИЗМАЛЬНОЙАНЕВРИЗМАЛЬНОЙАНЕВРИЗМАЛЬНОЙ КИСТЫКИСТЫКИСТЫКИСТЫКИСТЫ КОСТИКОСТИКОСТИКОСТИКОСТИ

Солидный вариант аневризмальной кисты кости
составляет около 5–6% от всех аневризмальных
кист и отличается более агрессивным течением.
Встречается в любом возрасте, чаще у лиц женс!
кого пола. Могут поражаться любые кости, наи!
более часто — метаэпифизы длинных костей.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: нарастающий по интенсивности бо!
левой синдром.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: остеолитическая деструкция,
вздутие и разрушение кортикального слоя с эк!
страоссальным компонентом, в детском возра!
сте — разрушение эпифизарной пластинки ро!
ста.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань бурого цвета, отличает!
ся от обычной аневризмальной кисты отсут!
ствием визуально различимых полостей.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: гистологическое строение
идентично аневризмальной кисте кости, но без
крупных полостей, заполненных кровью.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; рецидивирует чаще,
чем обычная аневризмальная киста кости.

ÃÈÃÀÍÒÎÊËÅÒÎ×ÍÀß ÐÅÏÀÐÀÒÈÂÍÀß
ÃÐÀÍÓËÅÌÀ ÊÎÑÒÈ

Гигантоклеточная репаративная гранулёма кости
— доброкачественное, но локально!деструктив!
ное поражение неизвестной этиологии. Наибо!
лее часто это заболевание     локализуется в нижней
челюсти, затем (по мере убывания) в верхней че!
люсти, в костях кистей и стоп, наиболее редко —
в костях позвоночника. Встречается как в раннем
детском возрасте, так и у пожилых людей, но наи!
более часто в возрасте от 15 до 25 лет. Среди боль!
ных преобладают мужчины. Большинство пора!
жений наблюдается в фалангах пальцев кисти,
плюсневых и пястных костях, реже — в костях за!
пястья и предплюсны.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: локальные припухлость и болезнен!
ность.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: деструкция остеолитическо!
го характера, вздутие кортикального слоя, чаще
без его разрушения и периостальной реакции.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: кусочки мягкой ткани крас!
новато!розового или охряно!жёлтого цвета с ко!
стными включениями.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: по гистологической картине
во многом идентична солидному варианту анев!
ризмальной кисты кости.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; возможны рецидивы (до
50% случаев), редко — рецидивы более 1!го раза,
но при этом повреждение по гистологической
картине не становится более агрессивным.

ÔÈÁÐÎÇÍÀß ÄÈÑÏËÀÇÈß

Фиброзная дисплазия [МКБ: M85.0 Фиброзная
дисплазия (избирательная, одной кости)] — за!
болевание, характеризующееся нарушением раз!
вития (дисплазия) скелета, при котором нормаль!
ная кость замещается фиброзной тканью с
элементами диспластически изменённой кости.
Выделяют монооссальную (около 85% случаев),
мономелическую (поражено несколько соседних
костей одной конечности, плечевого или тазово!
го пояса) и полиоссальную (около 5% случаев)
формы. Фиброзная дисплазия иногда сочетается
с внескелетными расстройствами.

 Полиоссальная форма поражения сочетается с преж!
девременным половым созреванием и пигментными
пятнами типа «кофе с молоком» (синдром Олбрай!
та).

 Сочетание фиброзной дисплазии с миксомами мяг!
ких тканей (Mazabraud’s syndrome).

Фиброзная дисплазия встречается в любом воз!
расте, наиболее часто — в первые 3 десятилетия
жизни. Монооссальная форма несколько чаще
встречается у лиц мужского пола, при полиоссаль!
ной форме соотношение лиц мужского и женско!
го пола 2:1. Поражается любая кость, наиболее
частая локализация: проксимальная часть бед!
ренной кости, большеберцовая и плечевая кости,
рёбра, кости черепа, шейного отдела позвоноч!
ника.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боли различной интенсивности, ис!
кривление и деформация костей, патологичес!
кие переломы.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: литическое повреждение с
чёткими контурами и склерозированными кра!
ями; может быть вздутие кости, патологичес!
кий перелом.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: плотная ткань бело!серого
цвета с мелкими включениями костной плот!
ности.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: соединительнотканная стро!
ма с костными трабекулами примитивного стро!
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ения (рис. 20!11 на вклейке), миксоидными из!
менениями; иногда формируются структуры
типа цементом, очаги хондроидной ткани, ки!
сты.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; озлокачествление фиб!
розной дисплазии наблюдается в 0,4% случаев,
при синдроме Олбрайта — в 4% случаев, чаще в
возрасте 30–40 лет.

ОООООСТЕОФИБРОЗНАЯСТЕОФИБРОЗНАЯСТЕОФИБРОЗНАЯСТЕОФИБРОЗНАЯСТЕОФИБРОЗНАЯ ДИСПЛАЗИЯДИСПЛАЗИЯДИСПЛАЗИЯДИСПЛАЗИЯДИСПЛАЗИЯ

Остеофиброзная дисплазия (оссифицирующая
фиброма) — редкое диспластическое заболевание,
поражающее большеберцовую, реже — малобер!
цовую кости у детей и подростков, имеющее сход!
ство с монооссальной фиброзной дисплазией.
Проявляется обычно у детей 1!го десятилетия
жизни, с преобладанием лиц мужского пола. Наи!
более частая локализация — диафиз большебер!
цовой кости, иногда поражается вся кость, а так!
же обе кости голени.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: саблевидная деформация больше!
берцовой кости в связи с её эксцентричным
вздутием, проходящие через очаг повреждения
патологические переломы.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: множественные просветле!
ния с очагами склерозирования кортикального
слоя большеберцовой кости.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: очаг расположен преимуще!
ственно интракортикально, мягкой консистен!
ции, на разрезе — гранулированная поверх!
ность, от белесовато!жёлтого до красноватого
цвета.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: костные трабекулы различ!
ной степени зрелости; коллагеновые волокна
иногда формируют «муаровый» рисунок; «зо!
нальность» архитектоники патологического
очага; костные трабекулы окаймлены активны!
ми остеобластами.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; при проведении опера!
тивных вмешательств в детском возрасте, в от!
личие от фиброзной дисплазии, неизбежно ре!
цидивирует.

ÃÈÑÒÈÎÖÈÒÎÇ Õ

Гистиоцитоз Х (гистиоцитоз, гранулематоз кле!
ток Лангерханса; МКБ: D76.0 Гистиоцитоз из
клеток Лангерханса, не классифицированный в
других рубриках) объединяет 3 заболевания: бо!
лезнь Леттерера–Сиве (острый и подострый рас!
пространённый гистиоцитоз), болезнь Хэнда–
Шюллера–Крисчена (хронический
распространённый гистиоцитоз) и эозинофиль!

ную гранулёму. В основе этих заболеваний лежит
патологическая пролиферация гистиоцитов —
клеток Лангерханса, являющихся разновидностью
дендритных макрофагов, дифференцирующихся
из моноцитов костного мозга. При гистиоцитозе
Х патологический процесс может развиваться в
различных органах, но наиболее часто (до 80%
случаев) повреждаются кости. Локальной и наи!
более доброкачественной формой, составляющей
около 85% всех гистиоцитозов Х, является эози!
нофильная гранулёма кости.

ЭЭЭЭЭОЗИНОФИЛЬНАЯОЗИНОФИЛЬНАЯОЗИНОФИЛЬНАЯОЗИНОФИЛЬНАЯОЗИНОФИЛЬНАЯ ГРАНУЛГРАНУЛГРАНУЛГРАНУЛГРАНУЛЕЕЕЕЕМАМАМАМАМА КОСТИКОСТИКОСТИКОСТИКОСТИ

Эозинофильная гранулёма кости может быть со!
литарной (около 80% всех гистиоцитозов) и мно!
жественной (приблизительно 6% всех гистиоци!
тозов). Преимущественно страдают дети и
подростки. Чаще встречается у лиц мужского
пола. Может быть поражена любая кость, однако
в возрастной группе старше 20 лет в основном
локализуется в рёбрах и нижней челюсти, у лиц
моложе 20 лет — в костях черепа. Длинные кости
в основном повреждаются у больных до 20 лет;
несколько реже поражаются кости таза, позвоноч!
ника, лопатка и др. При множественных пораже!
ниях наиболее часто повреждаются кости черепа
и бедро.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боль, отёчность в области повреж!
дения.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: очаг литического характера
с хорошо определяемыми границами, в основ!
ном без перифокального склероза; в губчатой
кости имеет вид «пробойникового» дефекта; в
длинных костях (чаще в диафизах или метафи!
зах); могут формироваться многослойные пери!
остальные наслоения; при локализации в по!
звоночнике — формирование плоского
позвонка.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: ткань мягкой консистенции,
от серо!рыжеватого до светло!красного или жел!
товатого цвета, может быть патологический пе!
релом.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: ткань полиморфного клеточ!
ного состава; эозинофилы могут быть многочис!
ленными или почти не обнаруживаются; клет!
ки Лангерханса местами формируют
фолликулоподобные образования (рис. 20!12 на
вклейке); часто бывают некрозы; локальное по!
вышение митотической активности.

ЭМЭМЭМЭМЭМ: в цитоплазме гистиоцитов — гранулы Лан!
герханса (тельца Бирбека).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; рецидивирует редко.

1

1
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ÎÑÑÈÔÈÖÈÐÓÞÙÈÉ ÌÈÎÇÈÒ

Оссифицирующий миозит (гетеротопическая ос!
сификация; МКБ: M61 Кальцификация и осси!
фикация мышцы) — заболевание, характеризую!
щееся формированием новой кости на
поверхности надкостницы или в отдалении от
неё. Мышцы обычно не повреждаются и заболе!
вание не имеет воспалительной природы, в связи
с чем более правилен термин «гетеротопическая
оссификация».

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Оссифицирующий миозит под!
разделяют на 2 формы.

Прогрессивно оссифицирующий миозит (врождённое
наследственное заболевание с фатальным исходом).

Ограниченный, или локализованный, оссифицирующий
миозит, в котором выделяют посттравматический
миозит (миопериостит) и возникающий без пред!
шествовавшей травмы оссифицирующий миозит.
Последний бывает 2 видов: связанный с системны!
ми заболеваниями (параплегия, столбняк и др.) и
идиопатический (псевдозлокачественная костная
опухоль мягких тканей) оссифицирующий миозит.

Наиболее частая локализация: для миопериостита — об!
ласть локтевого сустава, группы больших мышц бедра,
ягодиц, плеча; для идиопатического оссифицирующе!
го миозита — область бедра и ягодичных мышц. Встре!
чается в основном во втором–третьем десятилетиях
жизни, приблизительно в 2 раза чаще у мужчин.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: локализованная болезненность, ог!
раничение движений в близлежащем суставе.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: признаки однотипны для
всех форм оссифицирующего миозита —
плотный рисунок периферической и менее
плотный центральной части повреждения.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: хорошо ограниченная масса
костной ткани; на разрезе 2 зоны: плотная
периферическая и относительно мягкая цен!
тральная, серовато!белого или желтовато!
красного цвета.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: пролиферация клеток соедини!
тельной ткани; формирование остеоидных или
грубоволокнистых костных балочек; наличие в
оссификате отдельных мышечных волокон;
феномен зональности; краевая зона состоит из
костных балочек пластинчатого строения.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÑÓÑÒÀÂÎÂ
Этиологически и патогенетически заболевания
суставов могут быть подразделены на дефекты
развития, дегенеративно!дистрофические, ин!
фекционные, иммунологические, метаболичес!

кие болезни, опухоли и опухолеподобные заболе!
вания.

Äåôåêòû ðàçâèòèÿ ñóñòàâîâ

ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÉ ÂÛÂÈÕ ÁÅÄÐÀ È ÄÈÑÏËÀÇÈß
ÒÀÇÎÁÅÄÐÅÍÍÎÃÎ ÑÓÑÒÀÂÀ

ДисплазияДисплазияДисплазияДисплазияДисплазия тазобедренноготазобедренноготазобедренноготазобедренноготазобедренного суставасуставасуставасуставасустава (МКБ: M24.8
Другие уточнённые поражения суставов, не класси!
фицированные в других рубриках) — врождённая
неполноценность сустава, которая обусловлена его
недоразвитием и может привести к подвывиху или
вывиху головки бедренной кости. По степени вы!
раженности дисплазия тазобедренного сустава под!
разделяется на 3 вида — предвывих, подвывих и вы!
вих. При дисплазии (предвывихе) отмечается
нарушение развития тазобедренного сустава без
смещения сочленяющихся элементов сустава; при
вывихе бедра — головка полностью теряет контакт
с вертлужной впадиной; при подвывихе — контакт
между головкой и вертлужной впадиной потерян
частично.

ВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённый вывихвывихвывихвывихвывих бедрабедрабедрабедрабедра (МКБ: Q65.0 Врождён!
ный вывих бедра односторонний, Q65.1 Врождён!
ный вывих бедра двусторонний) — наиболее рас!
пространённый порок развития (составляет в
среднем 2–3%). Вывих бедра редко бывает двухсто!
ронним, односторонний отмечают в 7 раз чаще, чем
двусторонний. Наследуется по аутосомно!доми!
нантному типу. Девочки поражаются в 8–10 раз чаще
мальчиков, в 10 раз чаще наблюдают у детей, ро!
дившихся в ягодичном предлежании.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. В большинстве случаев —
результат дисплазии тазобедренного сустава со
склонностью к последующему вывиху. Врождён!
ный вывих бедра в состоянии предвывиха являет!
ся первичным, а выраженное отставание в разви!
тии тазобедренного сустава — вторичное явление.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: при одностороннем вывихе — неус!
тойчивая походка, хромота; при двустороннем
вывихе — «утиная» походка, усиление пояснич!
ного лордоза.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: вертлужная впадина уменьше!
на в размерах и уплощена, шейка бедренной кос!
ти укорочена; капсула сустава утолщена, связка
головки гипертрофирована; часто недоразвитие
ягодичной мускулатуры.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный, с рождения проводят
консервативное лечение (в запущенных случаях
— оперативное).

ОсложнениеОсложнениеОсложнениеОсложнениеОсложнение: остеоартрит.
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ÎÑÒÅÎÕÎÍÄÐÎÏÀÒÈÈ

Остеохондропатии (МКБ: M91–M94 Хондропа!
тии) — общее название болезней, характеризую!
щихся развитием асептического некроза губчатой
кости эпифизов или апофизов длинных костей (а
также мелких костей) и проявляющихся болями,
нарушением функции суставов, деформацией по!
ражённой кости, формированием остеоартрита.
Асептический некроз обычно развивается в резуль!
тате расстройств кровоснабжения, к которым мо!
гут привести травма, инфекции, нарушение иннер!
вации и обмена веществ.

ГГГГГенетическиеенетическиеенетическиеенетическиеенетические аспектыаспектыаспектыаспектыаспекты. Большинство остеохондропатий
наследуется по аутосомно!доминантному типу с раз!
личной пенетрантностью (OMIM *165800).

ЭпонимыЭпонимыЭпонимыЭпонимыЭпонимы. В зависимости от локализации остеохондро!
патии подразделяют на следующие болезни: • Бернса
— для локтевой кости, • Бланта — для проксимально!
го эпифиза большеберцовой кости, • Брейлсфорда (го!
ловка лучевой кости), • Бьюкенена (гребень подвздош!
ной кости), • Ван!Нека (седалищно!лобковый
синхондроз), • Диаса (таранная кость), • Излена (V
плюсневая кость), • Кальве — для тел позвонков, •
Келера (Келера I, ладьевидная кость предплюсны); •
Келера II — для головок II, III, IV плюсневых костей, •
Кинбека (полулунная кость запястья), • Ларсена–
Юханссона — для надколенной чашечки, • Легга–
Кальве–Пертеса (головка бедренной кости), • Мокле!
ра — для головок костей пястья, • Осгуда–Шлаттера
(бугристость большеберцовой кости), • Паннера — для
головки дистального мыщелка плечевой кости, • Пир!
сона — для лонного сочленения, • Прейсера — ладь!
евидная кость кисти, • Ренандера–Мюллера — для
сесамовидной кости плюснефалангового сустава I, •
Севера — для пяточной кости, • Тиманна — для эпи!
физов фаланг (OMIM 165700), • Фрайберга (Фрибер!
га) — для головки II плюсневой кости, • Хааса — для
головки плечевой кости, • Хаглунда — для аномаль!
ной кости, расположенной между ладьевидной костью
предплюсны и головкой таранной кости; • Хаглунда–
Шинца — для апофиза пяточной кости, • Шейерман!
на — для акромиона лопатки (OMIM 181440), • Шей!
ермана–Мау — для апофизов грудных позвонков
(Th

7
–Th

10
).

СтадииСтадииСтадииСтадииСтадии процессапроцессапроцессапроцессапроцесса: I — асептический некроз, II — вторич!
ный компрессионный перелом, III — фрагментация и
рассасывание участков некротизированного губчатого
вещества, IV — репарация, V — стадия вторичных из!
менений.

МКБМКБМКБМКБМКБ: M42.0 Юношеский остеохондроз позвоночника,
M91.0 Юношеский остеохондроз таза, M91.1 Юношес!
кий остеохондроз головки бедренной кости [Легга–
Кальве–Пертеса], M92.0 Юношеский остеохондроз
плечевой кости, M92.1 Юношеский остеохондроз лу!
чевой кости и локтевой кости, M92.2 Юношеский ос!
теохондроз кисти, M92.4 Юношеский остеохондроз
надколенника, M92.5 Юношеский остеохондроз боль!
шой и малой берцовых костей, M92.6 Юношеский ос!
теохондроз предплюсны, M92.7 Юношеский остеохон!
дроз плюсны.

ОООООСТЕОХОСТЕОХОСТЕОХОСТЕОХОСТЕОХОНДРОПАНДРОПАНДРОПАНДРОПАНДРОПАТИЯТИЯТИЯТИЯТИЯ ТТТТТАААААЗОБЕДРЕННЗОБЕДРЕННЗОБЕДРЕННЗОБЕДРЕННЗОБЕДРЕННОООООГГГГГООООО СУСУСУСУСУСТСТСТСТСТАВААВААВААВААВА

Остеохондропатия тазобедренного сустава (бо!
лезнь Легга–Кальве–Пертеса; МКБ: M91.1 Юно!
шеский остеохондроз головки бедренной кости
[Легга–Кальве–Пертеса]) — идиопатический
асептический некроз головки бедренной кости (со!
ставляет от 0,2 до 3% всех остеохондропатий и до
25% всех заболеваний тазобедренного сустава),
наиболее часто встречающийся в возрасте 4–14 лет.
Мальчики болеют в 3–4 раза чаще, чем девочки. В
большинстве случаев процесс односторонний.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. На основе популяцион!
ных исследований предполагают многофактор!
ное наследование с риском для потомства от 2,5
до 3%. Может быть осложнением химиотерапии
новообразований, наследственных и ненаслед!
ственных заболеваний (например, некоторых
форм гемолитических анемий). В патогенезе за!
болевания выделяют 4 последовательных и вза!
имосвязанных звена: 1) сосудистые изменения с
преимущественным локальным поражением в
области тазобедренного сустава; 2) изменения в
капсуле (синовит); 3) высокое внутрикостное
давление; 4) локальные некрозы костей, образу!
ющих тазобедренный сустав. Травма, возможно,
играет роль пускового механизма.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: незначительная болезненность в та!
зобедренном суставе, позже появляются уста!
лость при ходьбе, боли в суставе, хромота, по!
степенно происходит укорочение конечности,
иногда на 3–4 см.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: сжатие и нарушение формы
(уплощение) головки бедренной кости, шейка
бедренной кости укорочена и утолщена, форма
вертлужной впадины изменена.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: некротизированные участки
кости замещаются фиброзной и новообразован!
ной костной тканью.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный, продолжительность и ис!
ходы лечения находятся в прямой зависимости
от возраста детей и стадии болезни к началу ле!
чения.

ОсложнениеОсложнениеОсложнениеОсложнениеОсложнение: ранний остеоартрит, подвывих
бедра.

ОООООСТЕОХОНДРИТСТЕОХОНДРИТСТЕОХОНДРИТСТЕОХОНДРИТСТЕОХОНДРИТ РАССЕКАЮЩИЙРАССЕКАЮЩИЙРАССЕКАЮЩИЙРАССЕКАЮЩИЙРАССЕКАЮЩИЙ

Остеохондрит рассекающий (болезнь Кенига;
МКБ: M93.2 Рассекающий остеохондрит) — огра!
ниченный асептический субхондральный некроз
суставного отдела эпифиза; заболевание, в основе
развития которого лежит нарушение васкуляриза!
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ции ограниченного участка суставной поверхно!
сти кости. Наиболее часто поражаются лица
мужского пола в возрасте 20–40 лет. Наиболее
часто патологический процесс локализуется в
коленном суставе, реже — в локтевом, голенос!
топном и тазобедренном суставах. Некротизи!
рованный участок отторгается в полость сустава
в виде «суставной мыши».

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: перемежающиеся боли, диском!
форт, затем признаки ущемления, блокады
коленного сустава.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: пустая ниша, инородное
тело в полости сустава.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология: в полости сустава костно!хря!
щевой фрагмент («суставная мышь»), округлой
или овальной формы, состоит из некротизи!
рованной костной ткани, покрытой хрящом.

Äåãåíåðàòèâíî-
äèñòðîôè÷åñêèå

çàáîëåâàíèÿ ñóñòàâîâ
Дегенеративно!дистрофические поражения сус!
тавов — неинфекционные хронические заболе!
вания суставов, характеризующиеся прогресси!
рующим течением. Обычно выделяют 3 формы:
деформирующий артроз (остеоартрит), асепти!
ческий остеонекроз и дегенеративно!дистрофи!
ческое поражение с кистовидной перестройкой.

ДДДДДЕФОРМИРУЮЩИЙЕФОРМИРУЮЩИЙЕФОРМИРУЮЩИЙЕФОРМИРУЮЩИЙЕФОРМИРУЮЩИЙ АРТРОЗАРТРОЗАРТРОЗАРТРОЗАРТРОЗ

Деформирующий артроз (остеоартрит, остеоар!
троз; МКБ: M15–M19 Артрозы) — широко рас!
пространённое заболевание, характеризующее!
ся непосредственным повреждением суставного
хряща, прилежащих костной и мягких тканей су!
става с прогрессирующими необратимыми струк!
турными изменениями. В зарубежной литерату!
ре чаще используется термин «остеоартрит»,
поскольку очень часто заболеванию сопутству!
ют признаки воспаления. Заболевание преиму!
щественно среднего и пожилого возраста. Наи!
более частая локализация — крупные суставы
нижних конечностей (тазобедренный и колен!
ный суставы), а также проксимальные и дисталь!
ные межфаланговые суставы верхних конечнос!
тей, шейные и поясничные сегменты
позвоночника.

ПервичныеПервичныеПервичныеПервичныеПервичные иииии вторичныевторичныевторичныевторичныевторичные остеоартритыостеоартритыостеоартритыостеоартритыостеоартриты. При
вторичных остеоартритах известны причины
развития заболевания — врождённые анома!
лии, болезни накопления и др. Среди первич!
ных выделяют полиостеоартриты — генерали!

зованный (нодулярный) остеоартрит, «эрозив!
ный» остеоартрит, диффузный идиопатичес!
кий скелетный гиперостоз и локальные остео!
артриты (тазобедренный сустав, шейный отдел
позвоночника и др.).

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология иииии патогенезпатогенезпатогенезпатогенезпатогенез. Деформирующий арт!
роз — полиэтиологическое заболевание, выде!
ляют нижеперечисленные основные группы
причин, способствующих его возникновению.

Микротравматизация суставной поверхности хряща,
способствующая изменениям в связочном аппара!
те, суставной капсуле и других околосуставных тка!
нях, а затем и в синовиальной оболочке, продуци!
рующей неполноценную синовиальную жидкость,
что является основной причиной нарушения нор!
мального состояния хрящевой ткани.

Возрастные особенности: снижение агрегации про!
теогликанов, что существенно снижает амортиза!
ционные характеристики хряща и способствует пе!
реносу механической нагрузки на хондроциты.

Генетические факторы: а) эрозивный остеоартрит, ха!
рактеризующийся формированием в дистальных и
проксимальных межфаланговых суставах, в значи!
тельной степени опосредован генетически; в 10 раз
чаще развивается у женщин, что связано с ауто!
сомно!доминантным наследованием признака у
женщин и рецессивным у мужчин; б) обнаружен!
ные дефекты гена коллагена типа II приводят к его
дегенерации в суставном хряще.

Воспаление: выявление иммунных комплексов, фик!
сирующихся на поверхности суставного хряща, сви!
детельствует о способности антигенных компонен!
тов разрушенного хряща индуцировать
воспалительную реакцию.

Ожирение увеличивает нагрузку на суставы, особен!
но коленные и тазобедренные.

Невропатии: нарушение проприоцептивной импуль!
сации приводит к снижению мышечного тонуса,
увеличению нагрузки на сустав и остеоартриту.

Болезни «накопления» (например, гемохроматоз, ох!
роноз и др.) вызывают отложение различных ве!
ществ в матриксе хряща, что может привести к пря!
мому повреждению хондроцитов и нарушению
амортизационной способности хряща.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: глубокие, тупые боли, усиливаю!
щиеся при физической активности и ослабе!
вающие в покое; утренняя скованность длится
не более 30 минут; крепитация; увеличение су!
ставов за счёт пролиферативных изменений, а
также отёка околосуставных тканей; при ноду!
лярном остеоартрите, особенно у женщин в по!
стменопаузальном периоде, образуются ма!
ленькие плотные узелки (остеофиты)
дистальных межфаланговых суставов (узелки
Гебердена).
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МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: изменение цвета хряща от го!
лубого до жёлтого вследствие потери протеог!
ликанов; сужение суставной щели; увеличение
суставных поверхностей за счёт краевых кост!
но!хрящевых разрастаний (остеофиты); верти!
кальные трещины, истончение хряща вплоть
до образования костных шлифов; фрагменты
разрушающегося хряща в полости сустава; фор!
мирование субхондральных кист, остеопороз.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: снижение метахромазии су!
ставного хряща; гибель хондроцитов, уцелев!
шие хондроциты расположены неравномерно,
увеличены в размерах и сгруппированы; в кап!
суле сустава признаки хронического воспали!
тельного процесса; остеосклероз субхондраль!
ной кости; в субхондральной зоне — очаги
фиброза.

АААААСЕПТИСЕПТИСЕПТИСЕПТИСЕПТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ОСТЕОНЕКРОЗОСТЕОНЕКРОЗОСТЕОНЕКРОЗОСТЕОНЕКРОЗОСТЕОНЕКРОЗ ИИИИИ ДЕГЕНЕРАТИВНОДЕГЕНЕРАТИВНОДЕГЕНЕРАТИВНОДЕГЕНЕРАТИВНОДЕГЕНЕРАТИВНО!!!!!
Д И С Т Р О Ф ИД И С Т Р О Ф ИД И С Т Р О Ф ИД И С Т Р О Ф ИД И С Т Р О Ф И ЧЧЧЧЧЕ С К О ЕЕ С К О ЕЕ С К О ЕЕ С К О ЕЕ С К О Е П О РП О РП О РП О РП О РА Ж Е Н И ЕА Ж Е Н И ЕА Ж Е Н И ЕА Ж Е Н И ЕА Ж Е Н И Е ССССС К И С ТК И С ТК И С ТК И С ТК И С ТО В И Д НО В И Д НО В И Д НО В И Д НО В И Д НО ЙО ЙО ЙО ЙО Й

ПЕРЕСТРОЙКОЙПЕРЕСТРОЙКОЙПЕРЕСТРОЙКОЙПЕРЕСТРОЙКОЙПЕРЕСТРОЙКОЙ

Асептический остеонекроз и дегенеративно!ди!
строфическое поражение с кистовидной пере!
стройкой (МКБ: M87 Остеонекроз) — заболева!
ния, в основе которых лежат ишемические
нарушения. Возникают на фоне анатомо!функ!
циональной неполноценности сустава, хрони!
ческой функциональной перегрузки и прогрес!
сирующих микроциркуляторных нарушений.
Клинические проявления этих процессов схожи,
но последующие восстановительные процессы
различны. Наиболее часто остеонекроз развива!
ется в результате травмы (особенно при перело!
мах шейки и вывихах головки бедренной кости).
Факторы, способствующие развитию остеонек!
роза: эмболия сосудов, нарушение свёртываемо!
сти крови (тромбоз или геморрагии), повторные
механические стрессы изменённой (например,
остеопорозной) кости. В неосложнённых случа!
ях суставной хрящ остаётся живым, поскольку
получает питание из синовиальной жидкости.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Наиболее ранние изменения —
некроз клеточных элементов кроветворного и
жирового костного мозга; гибель остеоцитов
костных трабекул; при асептическом остеонек!
розе замещение некротизированного участка
кости фиброзной тканью с признаками остео!
генеза — грубоволокнистая кость формирует!
ся аппозиционно на поверхности мёртвых ко!
стных балок, а также путём интрамембранной
оссификации; при дегенеративно!дистрофи!
ческих поражениях с кистовидной перестрой!
кой — резорбция некротической ткани, заме!
щение её фиброзной тканью с последующим
её вторичным некротизированием и формиро!

ванием кист, тогда как процессы остеогенеза
выражены слабо.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы иииии осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения: некоторые остеонекро!
зы заживают без последствий, но большинство
осложняется «коллапсом» некротизированно!
го сегмента с последующим распластыванием
и разрушением суставной поверхности (вто!
ричные остеонекрозы) и развитием остеоарт!
рита.

Èíôåêöèîííûå çàáîëåâàíèÿ
ñóñòàâîâ

Инфекционные артриты вызывают различные
бактерии, грибы, реже — вирусы и трепонемы.
Обычно повреждается один крупный сустав: ко!
ленный, тазобедренный, локтевой; множествен!
ное вовлечение суставов — в 10% случаев. Пред!
располагающие факторы в развитии
инфекционного артрита: кортикостероидная те!
рапия, СД, ревматоидный артрит.

 БактериальныйБактериальныйБактериальныйБактериальныйБактериальный (септическийсептическийсептическийсептическийсептический) артритартритартритартритартрит (МКБ:
M00 Пиогенный артрит) — тяжёлое воспали!
тельное поражение одного или нескольких су!
ставов. Эти артриты подразделяют на гонокок!
ковые (около 50% артритов у взрослых,
возбудитель — Neisseria gonorrhoeae, пораже!
ния малодеструктивны и хорошо поддаются
лечению) и негонококковые. Негонококковые
артриты наиболее часто вызывают золотистый
стафилококк (быстро вызывает деструкцию су!
става), β!гемолитический стрептококк группы
А, Haemophilus influenzae (гемоглобинофиль!
ные бактерии), а также грамотрицательные и
анаэробные бактерии.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически гонококковый артрит — мало симпто!
матичное течение; негонококковый — острая боль,
отёчность, нарушение подвижности сустава.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: сустав увеличен в размерах, уве!
личено количество синовиальной жидкости, утол!
щена синовиальная оболочка.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: диффузная лейкоцитарная ин!
фильтрация синовиальной оболочки, очаги некро!
за и развития грануляционной ткани, наползаю!
щей в виде паннуса на суставной хрящ.

ИсходИсходИсходИсходИсход относительно благоприятный.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: анкилоз, параартикулярная флегмона,
тромбофлебит.

 ТТТТТуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзныйуберкулёзный артритартритартритартритартрит — хроническое заболе!
вание, возникающее в основном путём гемато!
генного распространения микроорганизмов.
Наиболее часто поражаются тазобедренный и
коленный суставы, межпозвонковые диски
(особенно в поясничном и шейном отделах).
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В поздних стадиях развития характеризуется
выраженной деструкцией кости.

Èììóíîëîãè÷åñêèå
çàáîëåâàíèÿ ñóñòàâîâ

 РевматоидныйРевматоидныйРевматоидныйРевматоидныйРевматоидный артритартритартритартритартрит, см. главу 16.

 АнкилозирующийАнкилозирующийАнкилозирующийАнкилозирующийАнкилозирующий спондилитспондилитспондилитспондилитспондилит (болезнь Бехте!
рева–Мари–Штрюмпелля; МКБ: M45 Анки!
лозирующий спондилит) — редкое хроничес!
кое заболевание суставов, межпозвонковых
дисков и связочного аппарата позвоночника.
Встречается в основном у мужчин в возрасте
30–50 лет. Заболевание начинается с воспале!
ния (в основном лимфоцитарная инфильтра!
ция) в области прикрепления связок к кости с
последующим фиброзированием, оссификаци!
ей и развитием костных анкилозов в краях меж!
позвонковых дисков и других суставов. Пора!
жаются крестцово!подвздошные,
рёберно!позвоночные, грудино!ключичные и
другие суставы. Поскольку заболевание систем!
ное, могут проявляться (в 25% случаев) и дру!
гие моноартикулярные артриты крупных сус!
тавов.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: картина ревматоидного артрита.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз относительно благоприятный.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: остеоартрит, подвывихи и вывихи сус!
тавов, остеопороз, фиброзно!костные анкилозы,
амилоидоз.

Ìåòàáîëè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ
ñóñòàâîâ

 ПодаграПодаграПодаграПодаграПодагра (МКБ: M10 Подагра) — заболевание, ха!
рактеризующееся отложением солей мочевой
кислоты в суставных хрящах и капсулах суста!
вов, вызывающих воспаление и сопровождаю!
щихся гиперурикемией и расстройством мета!
болизма пурина. Чаще болеют мужчины (95%)
в возрасте от 20 до 60 лет. Локализуется в меж!
фаланговых суставах стоп и кистей, реже — в
коленном, плечевом и других суставах. Подаг!
рические узлы (отложение уратов) — тофусы
— формируются в суставном хряще, синовиаль!
ной оболочке, в связках и капсулах суставов.
Повышенный уровень мочевой кислоты в кро!
ви происходит за счёт повышенной её продук!
ции при нормальной экскреции или в резуль!
тате уменьшения экскреции при нормальной
продукции.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: болезненность подагрических узлов,
ограничение подвижности суставов.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: рентгеноконтрастные отложе!
ния уратов.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: подагрические узлы — белые мас!
сы, заключённые в фиброзную капсулу; подкожные
узлы могут нагнаиваться с образованием свищей.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: игольчатые кристаллы и зернистые
массы, расположенные как внутри, так и внеклеточ!
но; некроз соединительной ткани; лимфоцитарные,
плазматические и гигантские клетки инородных тел.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный.

Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения:Осложнения: остеоартриты.

 ХондрокальцинозХондрокальцинозХондрокальцинозХондрокальцинозХондрокальциноз (ложная подагра; МКБ: M11.1
Наследственный хондрокальциноз, M11.2 Другой
хондрокальциноз) — отложение кристаллов со!
лей пирофосфатов кальция в суставном хряще и
волокнистом хряще менисков и межпозвонковых
дисков. Проявляется в виде острых и тяжёлых си!
новитов. Заболевание в основном множественное,
в возрасте 20–50 лет, чаще поражается коленный
сустав.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боль, ограничение подвижности в суста!
вах.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: мелово!белые пятна в различных
тканях.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: внутри! и внеклеточное отложение
кристаллов, обычно без выраженной клеточной ре!
акции; слабоположительное двойное лучепреломле!
ние при поляризационной микроскопии кристаллов
(в том числе в синовиальной жидкости).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: тяжёлые деструктивные остеоартриты.

 ОхронозОхронозОхронозОхронозОхроноз (МКБ: E70.2 Нарушения обмена тиро!
зина) — заболевание, характеризующееся врож!
дённым дефицитом оксидазы гомогентизиновой
кислоты. Чёрно!коричневый пигмент откладыва!
ется в основном в хряще различной локализации
(периферические суставы, межпозвонковые дис!
ки, хрящ ушных раковин). Отложение пигмента
вызывает дегенеративные изменения хряща —
фибрилляцию и фрагментацию, его отщепление.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: повреждённая ткань жёлто!корич!
невого цвета.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: в хрящевой ткани пигмент распола!
гается внутри! и внеклеточно.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз относительно неблагоприятный.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: тяжёлые полиартикулярные остеоартри!
ты и спондилиты.

Îïóõîëè è îïóõîëåïîäîáíûå
çàáîëåâàíèÿ ñóñòàâîâ

 СиновиальныйСиновиальныйСиновиальныйСиновиальныйСиновиальный хондроматозхондроматозхондроматозхондроматозхондроматоз (остеохондрома!
тоз суставов, синовиальный остеохондроматоз;
МКБ: M67 Другие поражения синовиальных
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оболочек и сухожилий) — заболевание, харак!
теризующееся хрящевой метаплазией синови!
альной оболочки. Первичный синовиальный
хондроматоз встречается в любом возрасте, чаще
локализуется в коленном, тазобедренном сус!
тавах, реже — в суставах запястья, пальцев. Вто!
ричный синовиальный хондроматоз — отщеп!
ление хрящевых и костно!хрящевых фрагментов
с последующей фиксацией их в синовиальной
оболочке; формируется как следствие травмы,
рассекающего остеохондрита, воспалительных
и дегенеративных заболеваний суставов.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: болезненность, припухлость, тугопод!
вижность суставов.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: рентгенопрозрачные или рент!
геноконтрастные тела, эрозия прилежащей кости.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: маленькие хрящевые массы в си!
новиальной ткани.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: фокусы беспорядочно располо!
женных хондроцитов с выраженной клеточной ати!
пией; могут быть митозы, энхондральная оссифика!
ция.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: гемартроз, остеоартрит; могут быть ло!
кальные рецидивы.

 ПигментированныйПигментированныйПигментированныйПигментированныйПигментированный ворсинчато!узловатыйворсинчато!узловатыйворсинчато!узловатыйворсинчато!узловатыйворсинчато!узловатый
синовитсиновитсиновитсиновитсиновит иииии гигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточнаягигантоклеточная опухольопухольопухольопухольопухоль сухо!сухо!сухо!сухо!сухо!
жильногожильногожильногожильногожильного влагалищавлагалищавлагалищавлагалищавлагалища (доброкачественная сино!
виома) — обычно локализованные, моноарти!
кулярные пролиферативные процессы,
локализующиеся в синовиальных оболочках су!
ставов и сухожильных влагалищ. Идентифици!
руют три формы синовита: изолированное по!
вреждение сухожильного влагалища —
гигантоклеточная опухоль сухожильного влага!
лища, солитарный внутрисуставной узел (лока!
лизованный нодулярный синовит) и диффуз!
ное вовлечение синовиальной ткани, часто с
формированием ворсин и отложением пигмен!
та (пигментированный ворсинчато!узловатый
синовит). Эти три формы синовита имеют зна!
чительное сходство по гистологической карти!
не и биологическому поведению. Заболевания
не метастазируют, могут вызывать эрозию кос!
ти. Встречаются преимущественно в третьем–
четвёртом десятилетиях жизни с равной часто!
той у мужчин и женщин. Наиболее часто
повреждаются коленный сустав, пальцы рук,
пальцы ног; редко — тазобедренный, локтевой,
плечевой лучезапястный суставы. Проведённые
цитогенетические исследования, показавшие
наличие анэуплоидии и хромосомных аберра!
ций у больных с пигментированным ворсинча!
то!узловатым синовитом, с большей вероятно!
стью свидетельствуют о неопластическом
характере патологического процесса.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боли, припухлость поражённой облас!
ти, ограничение движений.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически кость обычно не изменена, оча!
ги деструкции при прорастании в кость (до 10% слу!
чаев); изменения, характерные для остеоартрита.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: при диффузной форме — уплот!
нение синовиальной оболочки, при узловатой — оди!
ночные или множественные узлы, обычно инкап!
сулированные; на разрезе ткань от
серовато!охряного до буро!коричневого цвета; рост
образования не в полость сустава или сухожильного
влагалища, а кнаружи от них.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Преобладают два типа клеток — гис!
тиоцитоподобные клетки и продуцирующие колла!
ген синовиальные фибробласты; характерно нали!
чие гигантских многоядерных клеток, также
встречаются лимфоциты, ксантомные клетки и др.;
фиброзирование (иногда гиалиноз) стромы.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный; после хирургического лече!
ния рецидивы развиваются при гигантоклеточной
опухоли сухожильного влагалища до 30% случаев,
при пигментированном ворсинчато!узловатом сино!
вите — до 25% случаев.

 СиновиальнаяСиновиальнаяСиновиальнаяСиновиальнаяСиновиальная саркомасаркомасаркомасаркомасаркома (злокачественная сино!
виома; МКБ: C49 Злокачественное новообра!
зование других типов соединительной и мягких
тканей) — частая (около 10% сарком мягких
тканей) злокачественная опухоль мягких тканей
суставов и сухожильных влагалищ, встречающа!
яся в любом возрасте (чаще до 40 лет). В основ!
ном локализуется в области конечностей, осо!
бенно нижних, но может быть и в грудной
клетке. Растёт не в полость сустава, а кнаружи
от него; опухоль, очевидно, эпителиального
происхождения.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: боль, припухлость.

РентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологическиРентгенологически: иногда интенсивное обызвеств!
ление патологической ткани.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: опухоль желтовато!серого цвета,
часто плохо ограниченная, плотной консистенции,
иногда имеет вид рыбьего мяса, часты кровоизлия!
ния и некрозы.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: опухолевые клетки двух типов:
эпителиальные клетки, схожие с карциномой, и ве!
ретеновидные (преобладают), напоминающие фиб!
росаркому (бифазная форма опухоли); значительно
реже — монофазные формы (в основном веретено!
клеточные); митозы значительно чаще в низкодиф!
ференцированных опухолях; в 40% случаев очаги
кальцификации опухоли.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный; метастазы развиваются в
50% случаев (в основном в лёгкие, лимфатические
узлы, костный мозг); пятилетняя выживаемость —
от 25 до 63%.

 ГГГГГанглийанглийанглийанглийанглий (синовиальная киста, сухожильно!си!
новиальная киста, при локализации в подколен!
ной области — киста Беккера; МКБ: M67 Дру!
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гие поражения синовиальных оболочек и сухо!
жилий) — тонкостенное кистозное поражение
мягких тканей, почти всегда связанное с кап!
сулой сустава, синовиальным мешком или вла!
галищем сухожилия (но не сообщается с ними).
Чаще локализуется на тыльной стороне кис!
тей и стоп. Встречается в любом возрасте, не!
сколько чаще у женщин. Развивается в резуль!
тате дегенерации коллагеновых волокон.
Внутрикостный ганглий — заболевание, при
котором синовиальная киста путём эрозии
кортикального слоя вызывает деформацию ко!

сти; обычна субхондральная локализация вбли!
зи сустава.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: кистозное подвижное образование,
иногда болезненное.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: полость с бесцветной вязкой
жидкостью.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: стенка полости состоит из фиб!
розного слоя, выстилка имеет сходство с синови!
альной оболочкой, но чаще выстилка отсутствует.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: может рецидивировать.
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ИНФЕКЦИОННЫЕ БОЛЕЗНИ

В этой главе рассмотрены острые респираторные инфекции, на�
туральная оспа, риккетсиозы, кишечные инфекции, лепра, ант�
ропозоонозы, ВИЧ�инфекция, оппортунистические и генерали�
зованные инфекции, а также болезни, вызываемые простейшими.

Îñòðûå ðåñïèðàòîðíûå âèðóñíûå èíôåêöèè

ÃÐÈÏÏ

Грипп (МКБ: J10 Грипп, вызванный идентифицированным ви�
русом гриппа; J11 Грипп, вирус не идентифицирован) — высо�
коконтагиозная острая воздушно�капельная вирусная инфекция,
протекающая с симптомами общей интоксикации, катарально�
го воспаления верхних дыхательных путей и респираторного
синдрома с преимущественным поражением дыхательных пу�
тей (трахеи).

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Вирусы гриппа человека семейства Orthomyxoviridae
включены в состав родов Influenzavirus А, В и Influenzavirus С.
Вирусы содержат РНК, обладают токсичностью, агглютиниру�
ющей и энзиматической (нейраминидазной) активностью; не�
устойчивы в окружающей среде.

ИсточникИсточникИсточникИсточникИсточник инфекцииинфекцииинфекцииинфекцииинфекции — больной человек. Заболевший становится заразным за
24 ч до появления основных симптомов и представляет эпидемическую опас�
ность в течение 48 ч после их исчезновения. Наибольшую эпидемическую
опасность представляют вирусы гриппа А, вирус гриппа В вызывает локаль�
ные вспышки и эпидемии, вирус гриппа С — спорадические случаи.

ПутьПутьПутьПутьПуть передачипередачипередачипередачипередачи — воздушно�капельный.

ПППППАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗ

Инкубационный период длится 2–5 дней.

ПутьПутьПутьПутьПуть проникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновения. При попадании в организм вирус фиксируется (за счёт
специфических рецепторов) на бронхиолярном и альвеолярном эпителии
и эндотелии капилляров, что приводит к вирусемии.

ВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрение. С помощью нейраминидазы вирус лизирует оболочку клетки и
проникает внутрь клеток, где за счёт РНК�полимеразы запускает репро�
дукцию вирусных частиц.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Вирусемия сопровождается множественными поражениями
эндотелия капилляров с повышением их проницаемости. Способность ви�
руса репродуцироваться к клетках эндотелия может вызывать геморраги�
ческий синдром. В тяжёлых случаях наблюдают обширные геморрагии в лёг�
ких, миокарде и различных паренхиматозных органах.

РеакцияРеакцияРеакцияРеакцияРеакция иммуннойиммуннойиммуннойиммуннойиммунной системысистемысистемысистемысистемы. Взаимодействие возбудителя с иммунокомпе�
тентными клетками приводит к существенному нарушению функциональ�
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ных свойств последних — транзиторному иммуноде�
фициту и аутоиммунопатологии.

Вирус гриппа оказывает различные воздействия
на организм человека:

цитопатическоецитопатическоецитопатическоецитопатическоецитопатическое (цитолитическое) — дистрофия, не�
кроз и десквамация эпителия;

вазопатическоевазопатическоевазопатическоевазопатическоевазопатическое (вазопаралитическое) — полнокровие,
стазы, плазмо� и геморрагии;

иммунодепрессивноеиммунодепрессивноеиммунодепрессивноеиммунодепрессивноеиммунодепрессивное — подавление фагоцитоза, хемо�
таксиса, появление токсических иммунных комп�
лексов, что определяет характер изменений и при�
соединение вторичной инфекции.

Для заболевания характерны:

•  быстрое распространение с поражением большого
числа людей в относительно короткий промежуток
времени и эпидемии в зимний период, периоди�
чески приобретающие характер пандемий;

•  развитие эпидемий и особенно пандемий связано с
изменением структуры возбудителя (антигенный
дрейф, или антигенный шифт);

•  высокая восприимчивость человека к вирусу гриппа;

•  типоспецифичность постинфекционного и поствак�
цинального иммунитета;

•  отсутствие самостоятельного, чётко ограниченного
во времени периода осложнений болезни (все бо�
лезненные состояния, отмечаемые после 7�го дня
от начала гриппа, расценивают как интеркуррент�
ные или присоединившиеся инфекционные забо�
левания другой этиологии, требующие самостоятель�
ного лечения);

•  подъём заболеваемости гриппом среди детей отста�
ёт от пика эпидемии среди взрослых, что необходи�
мо учитывать в прогнозе;

•  внедрение вируса не всегда ведёт к развитию острой
респираторной вирусной инфекции (ОРВИ), воз�
можны латентные и хронические формы;

•  клинические проявления: острое начало, высокая
температура; суставные и мышечные боли, голов�
ная боль, катаральное воспаление носоглотки и
конъюнктивы глаз.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

Изменения при гриппе зависят от тяжести те�
чения, типа вируса (тип А

2
 всегда тяжелее),

состояния организма.

•••••  ЛёгкаяЛёгкаяЛёгкаяЛёгкаяЛёгкая формаформаформаформаформа гриппа — поражение слизис�
той оболочки дыхательных путей с острым
катаральным риноларинготрахеобронхитом.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: слизистая оболочка дыхательных
путей набухшая, гиперемирована, покрыта сероз�
но�слизистым экссудатом.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: нарушения микроциркуляции (полно�
кровие, отёк, стазы, диапедезные кровоизлияния,
лимфоцитарная инфильтрация подэпителиального
слоя), гидропическая дистрофия, некроз и слущива�

ние мерцательного эпителия, усиление секреторной
активности бокаловидных клеток и желёз.

ИммунофлюоресценцияИммунофлюоресценцияИммунофлюоресценцияИммунофлюоресценцияИммунофлюоресценция мазков–отпечатков эпителия
слизистой оболочки носа: мелкие (микроколонии
вируса гриппа) цитоплазматические вирусные вклю�
чения, обнаружение которых в раннем периоде грип�
па имеет диагностическое значение.

ЭМЭМЭМЭМЭМ: очаговая деструкция органелл, которая на свето�
оптическом уровне имеет вид оксифильных (фук�
синофильных) включений — результат цитопатичес�
кого воздействия вируса.

•••••  СреднетяжёлаяСреднетяжёлаяСреднетяжёлаяСреднетяжёлаяСреднетяжёлая формаформаформаформаформа гриппа характеризует�
ся не только поражением дыхательных пу�
тей, но и респираторного отдела (рис. 21�1
на вклейке). Для этой формы характерны
серозно�геморрагический или фибринозно�
геморрагический ларинготрахеобронхит (реже —
некротический трахеит) и гриппозная пневмо�
ния (геморрагический отёк лёгкого).

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: слизистая дыхательных путей отёч�
на, гиперемирована, с множественными очагами
кровоизлияний, тусклая, как бы посыпана опилка�
ми, в просвете мелких бронхов — большое количе�
ство густой вязкой массы, состоящей из пластов
слущенного эпителия и экссудата. Лёгкое увеличе�
но в объёме, тяжёлое, с участками уплотнений раз�
ного размера тёмно�красного или серо�красного цве�
та, зернистых на разрезе.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: в слизистой дыхательных путей,
кроме изменений, описанных при лёгкой форме
гриппа, наблюдают некроз поверхностных слоёв, рых�
лые плёнки фибрина, множественные кровоизлияния.
В лёгких — очаги пневмонии на фоне полнокро�
вия, участков ателектаза и эмфиземы. В альвео�
лах — серозный или серозно�геморрагический экс�
судат, слущенный эпителий, эритроциты, единичные
нейтрофилы, иногда — гиалиновые мембраны. Ме�
жальвеолярные перегородки утолщены за счёт
лимфоцитарной инфильтрации и пролиферации
клеток.

•••••  ТяжёлаяТяжёлаяТяжёлаяТяжёлаяТяжёлая формаформаформаформаформа гриппа имеет 2 варианта: ток�
сический и осложнённый вторичной инфек�
цией.

††††† ТоксическаяТоксическаяТоксическаяТоксическаяТоксическая формаформаформаформаформа: характерно цито� и вазопати�
ческое действие вируса.

В дыхательных путях развиваются серозно�геморра�
гическое воспаление и некроз.

В лёгких — мелкоочаговая ацинозная или долько�
вая серозно�геморрагическая пневмония, массивные
кровоизлияния, очаги острой эмфиземы и ателекта�
зов. При молниеносной форме — геморрагическийгеморрагическийгеморрагическийгеморрагическийгеморрагический
отёкотёкотёкотёкотёк лёгкоголёгкоголёгкоголёгкоголёгкого (часто заканчивается летально). Ге�
моррагический синдром проявляется кровоизлияни�
ями в мозге, серозных и слизистых оболочках, коже
и внутренних органах.

††††† Грипп, осложнённыйосложнённыйосложнённыйосложнённыйосложнённый вторичнойвторичнойвторичнойвторичнойвторичной инфекциейинфекциейинфекциейинфекциейинфекцией (стрепто�
кокк, стафилококк, пневмококк, синегнойная палоч�
ка), отличают более тяжёлые изменения в органах
дыхания. В нижних дыхательных путях фибринозно�

1
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геморрагический или некротический ларинготрахеит с
изъязвлениями, деструктивный панбронхит и острые
бронхоэктазы. В лёгких — ателектазы, острая эмфи�
зема, бронхопневмония (ацинозная, дольковая, слив�
ная). Часто развиваются абсцедирование, некроз, кро�
воизлияния.

Лёгкие увеличены в объёме, тяжёлые, с очагами
уплотнений разного размера, на разрезе имеют
пёстрый вид («большое пёстрое гриппозное лёгкое»),
в полости плевры — серозный выпот, на висце�
ральной плевре часто видны сероватые плёнки
фибрина.

В паренхиматозных органах — полнокровие, жиро�
вая и белковая дистрофия.

В головном мозге — отёк, диапедезные кровоизлия�
ния, периваскулярные лимфоцитарные инфильтраты,
дистрофия нейронов. Реже встречаются серозный
менингит или менингоэнцефалит.

•••••  ОсобенностиОсобенностиОсобенностиОсобенностиОсобенности ууууу детейдетейдетейдетейдетей. У детей раннего возрас�
та грипп протекает тяжелее, чем у взрослых,
чаще даёт осложнения. Наиболее выражены
интоксикация, геморрагический синдром и по�
ражение нервной системы, могут развиваться
ложный круп (отёк слизистой оболочки гор�
тани с резким сужением её просвета) и ас�
фиксия.

•••••  ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз

Грипп лёгкой и средней тяжести протекает благопри�
ятно, заканчивается (соответственно через 5–7 и 20–
25 дней) полным выздоровлением с восстановлени�
ем структур и функций.

При тяжёлых и осложнённых формах грипп может
привести к смерти.

Смерть может наступить на 4–5�й день от кровоизли�
яния в жизненно важные центры, дыхательной и лё�
гочно�сердечной недостаточности и присоединения
вторичной инфекции (бактериальной пневмонии).

Наибольшую опасность грипп представляет для де�
тей раннего возраста, стариков и больных сердеч�
но�сосудистыми заболеваниями.

Кроме того, у больных гриппом (особенно пожи�
лых) может наблюдаться активизация хроничес�
ких заболеваний. В летальных случаях для виру�
сологического анализа берут кусочки трахеи и
бронхов (в области бифуркации) и лёгких из внеш�
не неизменённых участков (вне пневмонических
очагов).

•••••  ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: бактериальная пневмония; гной�
но�воспалительные процессы придаточных
пазух носа, среднего уха, дыхательных путей;
инфекции мочевыводящих путей. В лёгких
могут развиваться карнификация, облитери�
рующий бронхит и бронхиолит, бронхоэктазы
и пневмофиброз, хроническая обструктив�
ная эмфизема. Часто наблюдают обострения
хронических обструктивных заболеваний
лёгких.

ÏÀÐÀÃÐÈÏÏ

Парагрипп (МКБ: J12.2 Пневмония, вызван�
ная вирусом парагриппа, J20.4 Острый брон�
хит, вызванный вирусом парагриппа) — грип�
поподобное ОРВИ, вызывается вирусами
парагриппа, характеризуется поражением ды�
хательных путей и умеренной интоксикацией.
Распространён повсеместно, часто сопутству�
ет эпидемиям гриппа, болеют преимуществен�
но дети, хотя вирус парагриппа может пора�
жать людей любого возраста.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: возбудители парагриппа — пневмо�
тропные РНК�содержащие вирусы семейства
Paramyxoviridae, среди которых выделяют 4
основных серотипа.

Типы 1, 2 и 3 антигенно родственны и перекрёстно
реагируют с АТ к вирусу эпидемического паротита.

Вирусы типа 4 не имеют выраженного антигенного
родства (этот тип некоторые авторы рассматривают
как 5�й серотип) и имеют 2 подтипа.

ПутьПутьПутьПутьПуть передачипередачипередачипередачипередачи вируса парагриппа — воздушно�капель�
ный; доминирующий патоген — вирус парагриппа
типа 3.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез сходен с патогенезом гриппа, инку�
бационный период составляет 3–6 сут. Ос�
новной метод диагностики — лабораторный,
так как клинически дифференцировать эти
заболевания практически невозможно.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина

ЛаринготрахеобронхитЛаринготрахеобронхитЛаринготрахеобронхитЛаринготрахеобронхитЛаринготрахеобронхит (с развитием ложного крупа)
наиболее часто вызывают вирусы парагриппа 1 и 2.

БронхиолитБронхиолитБронхиолитБронхиолитБронхиолит иииии пневмонияпневмонияпневмонияпневмонияпневмония чаще связаны с инфициро�
ванием вирусом парагриппа 3, первично поражаю�
щим детей до года жизни.

БанальнаяБанальнаяБанальнаяБанальнаяБанальная «простуда«простуда«простуда«простуда«простуда» — субклинический катар верх�
них отделов дыхательных путей. Поражения спо�
собны вызывать все вирусы парагриппа.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология

Парагрипп, вызванный вирусами типов 1 и 2, похож
на грипп лёгкой степени тяжести, отличается тем,
что часто наблюдаются отёк гортани, ложный круп
и асфиксия.

Вирус парагриппа типа 3 вызывает бронхит, бронхио�
лит, реже — пневмонии.

Для поражения вирусом типа 4 характерна выражен�
ная интоксикация.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Пролиферация эпителия трахеи и брон�
хов, появляются полиморфные клетки (с пузырько�
видными пикнотичными ядрами), образующие по�
душкообразные разрастания. В интерстиции лёгких —
умеренная клеточная инфильтрация, реже наблю�
даются диапедезные кровоизлияния. Может развить�
ся менингоэнцефалит.
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ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: бронхопневмония, ангина, отит,
синуситы, евстахиит.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз в целом благоприятный, за исключе�
нием грудных детей, у которых возможна
смерть от асфиксии (вызвана ложным кру�
пом), генерализации процесса, присоедине�
ния вторичной инфекции (смерть от лёгоч�
ных осложнений).

ÐÅÑÏÈÐÀÒÎÐÍÎ-ÑÈÍÖÈÒÈÀËÜÍÀß
ÈÍÔÅÊÖÈß

Респираторно�синцитиальная инфекция (МКБ:
B97.4 Респираторно�синцитиальный вирус как
причина болезней, классифицированных в дру�
гих рубриках) — высококонтагиозная ОРВИ,
проявляющееся преимущественным поражени�
ем нижних дыхательных путей у новорождён�
ных и детей раннего возраста с развитием
бронхиолита и/или пневмонии, а также не�
выраженной интоксикацией и ОРВИ у взрос�
лых, часто имеет характер эпидемических
вспышек. Частота респираторно�синцитиаль�
ной инфекции среди прочих ОРВИ составля�
ет 3–16%. Мальчики болеют в два раза чаще.
Эпидемические вспышки наблюдают в осен�
не�зимний период; как правило, в детских уч�
реждениях, особенно среди детей в возрасте
1–2 лет. Респираторно�синцитиальный вирус
вызывает ежегодные эпидемические инфекции ды�
хательных путей у новорождённых и детей ран�
него возраста, чаще инфицирование происхо�
дит в течение первых 6 мес жизни; заражение
взрослых возможно, но течение инфекции у
них лёгкое или бессимптомное.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Возбудитель — респираторно�син�
цитиальный вирус рода Pneumovirus подсемей�
ства Pneumovirinae — относится к РНК�со�
держащим вирусам, обладает способностью
формировать в культуре гигантские клетки и
синцитий.

ЕстественныйЕстественныйЕстественныйЕстественныйЕстественный резервуаррезервуаррезервуаррезервуаррезервуар вирусавирусавирусавирусавируса — человек и приматы.

ПутьПутьПутьПутьПуть передачипередачипередачипередачипередачи — воздушно�капельный, реже контак�
тный.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Инкубационный период — 3–6 дней.

ПутьПутьПутьПутьПуть проникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновения. Возбудитель чаще всего попадает
на слизистую оболочку верхних дыхательных путей.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Возбудитель реплицируется в эпителии
воздухоносных путей, вызывая гибель заражённых
клеток.

РеакцияРеакцияРеакцияРеакцияРеакция иммуннойиммуннойиммуннойиммуннойиммунной системысистемысистемысистемысистемы. Респираторно�синцити�
альный вирус проявляет выраженные иммуносуп�
рессивные свойства, вызывает развитие иммунопа�
тологии.

ОсобенностиОсобенностиОсобенностиОсобенностиОсобенности протеканияпротеканияпротеканияпротеканияпротекания. Практически всегда первич�
ный очаг инфекции локализован в верхних дыхатель�
ных путях, где развивается поражение слизистых обо�
лочек носа и глотки с развитием ОРВИ (у детей
старшего возраста и взрослых вирус не распростра�
няется из очага первичного поражения и на этой
стадии процесс останавливается).

УУУУУ детейдетейдетейдетейдетей младшемладшемладшемладшемладше 88888 месмесмесмесмес. Очевидно, из�за отсутствия IgA
в дыхательных путях вирус проникает в нижние от�
делы дыхательных путей и лёгочную паренхиму,
вызывая поражение слизистой оболочки бронхиол
(бронхиолит). Закупорка бронхиол воспалительным
экссудатом приводит к возникновению воспаления
в нижележащих отделах (бронхопневмония).

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. Вовлечение лёгочной ткани проис�
ходит при попадании мокроты, содержащей вирио�
ны, в дистальные отделы дыхательных путей либо
вследствие диссеминирования по кровеносным и
лимфатическим сосудам.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически характерны слабо выраженные сим�
птомы интоксикации, сухой приступообраз�
ный кашель, умеренно выраженная гипере�
мия мягкого нёба, нёбных дужек.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: очаговый некроз, десквамация
эпителия (с нарушением функций мукоци�
лиарного транспорта), пролиферация эпите�
лия дыхательных путей и альвеолярных хо�
дов в виде симпластов или сосочков. Гибель и
слущивание эпителия воздухоносных путей
вызывают развитие обструктивного компо�
нента, которому способствуют эпителиальные
пролифераты. Вследствие бронхообструкции
развиваются ателектазы и острая эмфизема.
Резко выражена клеточная интерстициальная
инфильтрация. В составе экссудата в альвео�
лах находят большое количество крупных
клеток, образующих симпласты.

ИммунофлюоресценцияИммунофлюоресценцияИммунофлюоресценцияИммунофлюоресценцияИммунофлюоресценция выявляет Аг респиратор�
но�синцитиального вируса в симпластах и со�
сочковых разрастаниях бронхов.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз у детей старшего возраста и взрослых
благоприятный. У детей раннего возраста в
тяжёлых случаях наступает смерть от пнев�
монии и лёгочных осложнений (вызваны вто�
ричной инфекцией), а также от генерализа�
ции инфекции.

ÀÄÅÍÎÂÈÐÓÑÍÀß ÈÍÔÅÊÖÈß

Аденовирусная инфекция [МКБ: A08.2 Адено�
вирусный энтерит, A85.1+ Аденовирусный эн�
цефалит (G05.1*), A87.1+ Аденовирусный ме�
нингит (G02.0*), B30.0+ Кератоконъюнктивит,
вызванный аденовирусом (H19.2*), B30.1+
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Конъюнктивит, вызванный аденовирусом
(H13.1*), B97.0 Аденовирусы как причина бо�
лезней, классифицированных в других рубри�
ках] — группа ОРВИ, которая характеризуется
поражением дыхательных путей, конъюнкти�
вы, лимфоидной ткани зева и глотки, реже —
кишечника и лимфоузлов брюшной полости.
Аденовирусная инфекция высоко контагиоз�
на, чаще наблюдается у новорождённых и де�
тей (около 75%); при этом 35–40% регистри�
руются у детей до 5 лет, остальные — у детей в
возрасте до 14 лет.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Возбудители — ДНК�содержащие
вирусы семейства Adenoviridae.

ИсточникИсточникИсточникИсточникИсточник инфекцииинфекцииинфекцииинфекцииинфекции: больные и носители.

ПутиПутиПутиПутиПути передачипередачипередачипередачипередачи: воздушно�капельный и контактный.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Инкубационный период — 4–5 сут.

ПутьПутьПутьПутьПуть проникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновения. Вирус попадает на конъюнк�
тиву, слизистую дыхательных путей, реже кишеч�
ника.

ВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрение. Вирус проникает в ядро эпителиальной
клетки, где происходит его репродукция.

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. После появления первых симптомов
развивается непродолжительная вирусемия (виру�
сы, вызывающие латентные поражения, циркули�
руют в крови до 3 нед).

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие — цитопатическое — проявляется в фор�
мировании внутриядерных включений, которые со�
стоят из вирусных частиц.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения. Возможны генерализация процесса и при�
соединение вторичной инфекции.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически характерны: головная боль, недо�
могание и чувство разбитости, боль в горле,
кашель, лихорадка (от умеренной до высо�
кой), рвота, диарея, циститы. Пневмония наи�
более часто возникает в закрытых контин�
гентах. Типичные признаки заболевания —
фарингит, ринит, хрипы, тошнота, рвота.
Основной метод диагностики — лаборатор�
ный.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

ЛёгкаяЛёгкаяЛёгкаяЛёгкаяЛёгкая формаформаформаформаформа: острый риноларинготрахеоброн�
хит, фарингит, регионарный лимфаденит, ос�
трый конъюнктивит.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: слизистая оболочка дыхательных
путей отёчна, гиперемирована.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Наблюдают лимфогистиоцитарную ин�
фильтрацию, диапедезные кровоизлияния и выра�
женную десквамацию эпителия (в цитоплазме их
содержатся фуксинофильные включения, а в ядрах —
включения вируса — аденовирусные клетки). Возмо�
жен облитерирующий бронхиолит.

У детей 1�го года жизни может возникать пневмония. В
альвеолах обнаруживается экссудат из жидкости и
белка с незначительной примесью клеток (макрофа�
гов, лимфоцитов, нейтрофилов и слущенного эпите�
лия), обнаруживают также аденовирусные клетки и
реже — гиалиновые мембраны. В интерстиции —
клеточная инфильтрация и пролиферация.

ТяжёлаяТяжёлаяТяжёлаяТяжёлаяТяжёлая формаформаформаформаформа. Развивается генерализация с по�
ражением эпителия кишечника, печени, по�
чек, мочевыводящих путей, поджелудочной
железы, ганглиозных клеток головного моз�
га. При этом находят нарушения микроцир�
куляции, воспаление и типичные аденовирус�
ные клетки. Присоединение вторичной
инфекции сопровождается развитием нагно�
ений и некрозов.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный, заболевание прохо�
дит самостоятельно практически без ослож�
нений, исключая детей раннего возраста. У
детей заболевание протекает в тяжёлой фор�
ме, иногда с летальным исходом. Образова�
ние бронхоэктазов и хронизацию лёгочного
процесса (как осложнения пневмонии) на�
блюдают только у детей. Тяжёлое течение и
летальный исход возможны также у боль�
ных с нарушениями иммунитета. Как ос�ос�ос�ос�ос�
ложнениеложнениеложнениеложнениеложнение при присоединении вторичной ин�
фекции развиваются отит, синусит, ангина,
пневмония. СмертьСмертьСмертьСмертьСмерть может наступить от аде�
новирусной пневмонии, генерализации и лёгоч�
ных осложнений, связанных со вторичной
инфекцией.

Íàòóðàëüíàÿ îñïà
Натуральная оспа (МКБ: B03 Оспа) — острое
контагиозное вирусное заболевание из группы
карантинных инфекций, протекающее с выра�
женной интоксикацией, кожными высыпа�
ниями, поражением лёгких, реже — других
органов. В настоящее время заболевание лик�
видировано. Последний случай оспы зарегис�
трирован в 1977 г. в Сомали.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Возбудитель — ДНК�содержащий
вирус натуральной оспы рода Orthopoxvirus.
Известно 2 штамма вируса: первый вызыва�
ет классическую оспу (variola major) с леталь�
ностью более 50%, второй — алястрим (variola
minor) с более лёгким течением и летальнос�
тью не более 1%.

ПутиПутиПутиПутиПути передачипередачипередачипередачипередачи: воздушно�капельный и контактный.

ИсточникИсточникИсточникИсточникИсточник инфекцииинфекцииинфекцииинфекцииинфекции: больной человек.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Натуральная оспа — экзогенная мо�
ноциклическая инфекция.
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ПутьПутьПутьПутьПуть проникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновения. Входные ворота — слизистая обо�
лочка дыхательных путей. Инкубационный период —
5–15 сут (короче при контактном заражении).

ВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрение. Вирус проникает и размножается в клет�
ках эпителия слизистых оболочек.

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. Возбудитель проникает в кровь (пер�
вичная виремия), инфицируя различные ткани и
органы, где размножается. Затем вновь с током крови
(вторичная виремия) достигает кожи и слизистых.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Размножение вируса вызывает характер�
ные поражения кожи и слизистых оболочек, перво�
начально папулёзные и трансформирующиеся в ве�
зикулёзно�пустулёзные.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления: головные боли, лихо�
радка, миалгии, поражения ЦНС. Вторичная
лихорадочная волна обусловлена присоеди�
нением бактериальных суперинфекций и
резорбцией пирогенных продуктов, обра�
зующихся при некрозе тканей. Симптомы раз�
деляют на три стадии: предвестников (2–4 сут),
высыпаний (4–5 сут) и нагноений (7–10 сут);
период выздоровления составляет 20–30 сут.
На 4�е сут заболевания температура тела сни�
жается, улучшается самочувствие больного и
появляются характерные высыпания. Элемен�
ты сыпи представлены пятнами, превраща�
ющимися в папулы, затем в везикулы и на
7–8�е сут заболевания — в пустулы. К этому
времени температура тела вновь повышает�
ся, состояние больного ухудшается. На 14�е
сут пустулы превращаются в корочки, после
отпадения которых остаются рубцы. По тя�
жести течения выделяют тяжёлую форму (ге�
моррагическая и сливная оспа), среднюю (дис�
кретная оспа) и лёгкую (оспа без сыпи и
вариолоид).

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

Различают 3 основные формы поражений: па�
пулопустулёзную, геморрагическую и варио�
лоид.

•••••  ПапулопустулёзнаяПапулопустулёзнаяПапулопустулёзнаяПапулопустулёзнаяПапулопустулёзная форма: папулопустулёзная
сыпь на коже головы, шеи, груди и спине. В
слизистой дыхательного и пищеварительного
трактов на фоне катаральных изменений на�
блюдают везикулы и пустулы, часто с изъязв�
лением. В лёгких, яичках, реже в костном
мозге и лимфоидной ткани возникают мелкие
очажки некроза, полнокровие, кровоизлияния.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: на коже вначале образуются папулы,
которые затем превращаются в пузырьки (везикулы)
и гнойнички — пустулы. На 3�й нед они заживают,
оставляя рубчики («оспины») разного размера, что
зависит от глубины и обширности деструктивного
процесса.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия: полнокровие и отёк дермы, незначи�
тельная периваскулярная клеточная инфильтрация
(на ранних сроках). Позже развиваются пролифе�
рация, набухание, гидропическая и баллонная ди�
строфия клеток мальпигиева слоя эпидермиса
(«баллонирующая дегенерация» эпидермиса). Пора�
жённые клетки эпидермиса, сливаясь, образуют пу�
зырьки, разделённые тяжами сдавленных, дистро�
фичных эпителиальных клеток (ретикулярная
дегенерация). В окрашенных мазках выявляются ко�
лонии вируса — тельца Пашена–Гварнери в цито�
плазме эпителиальных клеток.

ЭМЭМЭМЭМЭМ: в содержимом везикул выявляются характерные
вирусы.

•••••  ГеморрагическаяГеморрагическаяГеморрагическаяГеморрагическаяГеморрагическая форма отличается тем, что к
папулам и пустулам присоединяются слив�
ные и крупнопятнистые кровоизлияния, а вы�
раженный отёк кожи и полнокровие приво�
дят к образованию множества пузырей. При
вскрытии пузырей появляются кровоточащие
дефекты кожи («чёрная оспа»). Эта форма ха�
рактеризуется тяжёлым течением и высокой
летальностью, что обусловлено формирова�
нием множественных очагов поражений, со�
провождающихся геморрагиями, отёками и
некрозом.

•••••  ВариолоидВариолоидВариолоидВариолоидВариолоид — лёгкая форма оспы, которая у
ревакцинированных лиц может протекать и
без сыпи. Эта форма может провоцировать
скрыто протекающие болезни и вызывать
обострения хронических заболеваний.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз у привитых благоприятный. Геморраги�
ческая форма чаще заканчивается летально.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: энцефалиты, пневмонии, пораже�
ния глаз (развитие гнойников в конъюнкти�
ве с разрушением роговицы и развитием сле�
поты), слизистой среднего уха (заканчивается
глухотой), присоединение вторичной инфек�
ции с развитием флегмоны кожи, сепсиса.

СмертьСмертьСмертьСмертьСмерть наступает от присоединения бактери�
альной инфекции и оспенного токсикоза.

Ðèêêåòñèîçû
Риккетсиозы — группа заболеваний (антропо�
зоонозы), вызываемых патогенными риккетси�
ями, переносчики — вши, блохи и клещи, у
которых в естественных условиях наблюдают�
ся риккетсиозы. Кроме них, могут болеть не�
которые дикие и домашние животные (резер�
вуар риккетсиозной инфекции в природе).
Основоположник современного учения о рик�
кетсиозах — бразильский бактериолог да Рoха�
Лима, впервые применивший термин «риккет�
сия» для обозначения возбудителя сыпного
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тифа. Больной человек является источником
инфекции только при эпидемическом сыпном
тифе и волынской лихорадке. Остальные рик�
кетсиозы — эндемические инфекции, наблюда�
ются только в районах соответствующих при�
родных очагов инфекции — энзоотии [120].

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Семейство Rickettsiaceae представ�
лено небольшими плеоморфными (палочки,
кокки и диплококки) микроорганизмами.
Подавляющее большинство патогенных для
человека риккетсий входит в состав родов
Rickettsia, Rochalimaea и Coxiella; спорадичес�
кие заболевания также вызывают виды се�
мейства Ehrlichia (E. chaffeensis и E. sennetsu).

ПППППАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗ

Патогенные риккетсии образуют токсическиетоксическиетоксическиетоксическиетоксические
веществавеществавеществавеществавещества, играющие важную роль в патогенезе
риккетсиозов. Всем патогенным видам прису�
щи гемолитическиегемолитическиегемолитическиегемолитическиегемолитические свойствасвойствасвойствасвойствасвойства в отношении эрит�
роцитов. Патогенез всех риккетсиозов (исклю�
чая Q�лихорадку) носит черты несомненного
сходства.

•••••  ПутьПутьПутьПутьПуть проникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновения — с укусом членистоно�
гого�переносчика или заноса инфицирован�
ных фекалий в место укуса (например, при
расчёсывании). Возбудитель активно размно�
жается в эндотелии прилегающих капилля�
ров; эта стадиястадиястадиястадиястадия раннегораннегораннегораннегораннего размноженияразмноженияразмноженияразмноженияразмножения состав�
ляет инкубационныйинкубационныйинкубационныйинкубационныйинкубационный периодпериодпериодпериодпериод заболевания
длительностью 7–10 сут.

В течение нескольких первых суток инкубационного
периода в месте укуса развивается реакция ГЗТ,
иногда сопровождаемая лимфаденопатией.

Затем риккетсии диссеминируют по лимфотоку; до
развития иммунных реакций основной барьер для
возбудителя — фагоциты (преимущественно макро�
фаги), поглощающие их спонтанно. Однако неопсо�
низированные риккетсии способны выживать и раз�
множаться в их цитоплазме, так как синтезируют
фосфолипазыфосфолипазыфосфолипазыфосфолипазыфосфолипазы, разрушающие фагосомы; следствие
этого — воспалительные реакции в лимфатических
узлах.

•••••  РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. Через 7–10 сут возбудитель
диссеминирует гематогенно, внедряясь в
клетки эндотелия.

•••••  ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Активное размножение риккет�
сий в ядрах и цитоплазме эндотелиальных
клеток вызывает васкулиты с образованием
периваскулярных мононуклеарных инфиль�
тратов. Поражённые клетки содержат риккет�
сии в виде телец включений (тельца включе�
ний, или клетки Музера); при этом риккетсии
Провацека чаще расположены в цитоплазме,

а риккетсии Риккетса — в ядрах заражённых
клеток.

По мере диссеминирования возбудителя поражения
сосудов принимают генерализованный характер, что
обусловливает клинические проявления — на коже
появляется пятнисто�папулёзная сыпь, в сосудах
отмечают диссеминированный тромбоз с развити�
ем ишемии и некротических изменений в периваску�
лярных тканях.

Генерализованное поражение эндотелия приводит к
повышению проницаемости сосудов, появлению
отёков и геморрагий с развитием гипотензивного шока;
повреждение эндотелиоцитов активирует свёрты�
вающую систему крови с возможным формирова�
нием ДВС�синдрома. Смерть пациентов обусловли�
вают остраяостраяостраяостраяострая сердечнаясердечнаясердечнаясердечнаясердечная недостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточностьнедостаточность (основная
причина), пораженияпораженияпораженияпораженияпоражения ЦНСЦНСЦНСЦНСЦНС либо расстройстварасстройстварасстройстварасстройстварасстройства кро�кро�кро�кро�кро�
вообращениявообращениявообращениявообращениявообращения, опосредованно приводящие к сердеч�
ной недостаточности.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Согласно предложению П.Ф. Здро�
довского, по характеру вызываемых поражений
представителей рода риккетсий разделяют на
нижеперечисленные группы:

Группа возбудителей сыпного тифа (группа вшино�
блошиного сыпного тифа) включает R. prowazekii и
R. typhi. Возбудители размножаются только в ци�
топлазме; склонны к обильному размножению с
образованием клеток Музера, первичный аффект
отсутствует •  Эндемический (крысиный сыпной тиф,
МКБ: A75.2 Тиф, вызываемый Rickettsia typhi) •  Пят�
нистая лихорадка Скалистых гор (МКБ: A77.0 Пят�
нистая лихорадка, вызываемая Rickettsia rickettsii) •
Марсельская лихорадка (МКБ: A77.1 Пятнистая
лихорадка, вызываемая Rickettsia conorii) •  Клеще�
вой сыпной тиф (МКБ: A77.2 Пятнистая лихорад�
ка, вызываемая Rickettsia siberica) •  Североавстралий�
ский тиф (МКБ: A77.3 Пятнистая лихорадка,
вызываемая Rickettsia australis) •  Везикулярный (ос�
повидный) риккетсиоз (МКБ: A79.1 Осповидный
риккетсиоз, вызываемый Rickettsia akari) •  Лихорад�
ка цуцугамуши (МКБ: A75.3 Тиф, вызываемый
Rickettsia tsutsugamushi) •  Q�лихорадка (МКБ: A78
Лихорадка Ку) •  Волынская лихорадка (МКБ: A79.0
Окопная лихорадка) •  Клещевой пароксизмальный
риккетсиоз (МКБ: A79.0 Окопная лихорадка).

В патологии человека особенно большое зна�
чение имеют эпидемический сыпной тиф, спо�
радический сыпной тиф и Q�лихорадка.

ÝÏÈÄÅÌÈ×ÅÑÊÈÉ ÑÛÏÍÎÉ ÒÈÔ

Эпидемический (или вшивый) сыпной тиф
(МКБ: A75.0 Эпидемический вшивый тиф,
вызываемый Rickettsia prowazekii) — острый
лихорадочный риккетсиоз, характеризуется
поражением мелких сосудов, головного мозга,
интоксикацией и распространённой розеолёз�
но�петехиальной сыпью. Первое клинико�эпи�
демическое описание заболевания принадле�



604604604604604 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 21

жит Фракасторо (1546 г.) во время эпидемии в
Европе; но лишь в середине XIX в. [благодаря
работам Мёрчисона (1862 г.), С.П. Боткина
(1868 г.) и Гризингера (1887 г.)] сыпной тиф
был выделен в отдельную нозологическую еди�
ницу, дифференцирующую его от других «ти�
фозных» поражений. Инфекционная природа
заболевания и циркуляция возбудителя в кро�
ви доказаны О.О. Мочутковским (1876 г.) в
опыте самозаражения кровью больного. Чаще
регистрируют весной и летом. Смертность сре�
ди нелеченых пациентов — 10–60%. Эпидемия
наибольшего масштаба зарегистрирована в
России в период с 1914 по 1922 г., когда забо�
лели более 25 млн. человек и 3 млн. погибли.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Возбудитель — грамотрицательная
бактерия Rickettsia prowazekii. Эпидемический
сыпной тиф распространён повсеместно; ис�
точник инфекции — больной человек, эпиде�
мическую опасность представляет начиная с
последних 2–3 дней инкубационного перио�
да и до 7–8 сут после нормализации темпе�
ратуры тела. Путь передачи — трансмиссив�
ный, переносчик — платяные, реже головные
вши. Ворота инфекции — мелкие поврежде�
ния кожи. Вошь заражается от больного ти�
фом человека, а при укусе здоровых распрос�
траняет риккетсии (укус вызывает зуд, расчёсы
кожи — втирание инфицированных фекалий).
В отличие от прочих риккетсиозов, не имеет
истинных эндемических очагов. Характерно
сезонное увеличение заболеваемости в зим�
не�весенний период. В настоящее время бо�
лезнь регистрируют в основном в развиваю�
щихся странах Африки, Азии, Южной и
Центральной Америки.

ПППППАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗ

ПутьПутьПутьПутьПуть проникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновения. Риккетсии попадают в кровоток
с укусом переносчика или при втирании в ранку
инфицированных фекалий. Инкубационный пери�
од — 7–14 дней.

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. Попадание риккетсий в кровь со�
провождается генерализованным поражением эн�
дотелия сосудов микроциркуляторного русла раз�
личных органов, особенно резко выраженное в
продолговатом мозге.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Размножаются риккетсии в эндотелии со�
судов, вызывая гранулематозную воспалительную ре�
акцию и сегментарный или круговой некроз. По мере
диссеминирования возбудителя поражение сосудов
принимает генерализованный характер, что обуслов�
ливает клинические проявления: на коже появляет�
ся пятнисто�папулёзная сыпь, в сосудах отмечают
диссеминированный тромбоз с развитием ишемии и
некротических изменений в периваскулярных тканях.
Генерализованное поражение эндотелия приводит

к повышению проницаемости сосудов, появлению
отёков и геморрагий с развитием шока; поврежде�
ние эндотелиоцитов активирует свёртывающую си�
стему с возможным формированием ДВС.

ДинамикаДинамикаДинамикаДинамикаДинамика заболеваниязаболеваниязаболеваниязаболеваниязаболевания. Развиваются поражения ЦНС
(менингоэнцефалиты, параличи и парезы сфинкте�
ров) и ССС (генерализованный васкулит), связан�
ные с токсикопаралитическим поражением мелких
сосудов с последовательным угнетением вазомотор�
ного центра, симпатической нервной системы и над�
почечников, что приводит к падению АД, наруше�
ниям сердечной деятельности, дыхания и к смерти.

Возбудитель способен десятилетиями сохраняться в
организме реконвалесцентов и при снижении им�
мунитета вызывать отдалённые рецидивы в виде
болезни Брилля–Цинссера.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления. Для симптомокомплек�
са заболевания характерны лихорадка, сильная
головная боль, миалгия, сыпь (первоначально по�
является на туловище, позднее распространя�
ется на конечности). При осмотре больных
отмечают гиперемию кожи лица, шеи, верх�
него отдела грудной клетки. Сосуды склер
инъецированы («синдром кроличьих глаз»); на
3�и сутки появляются пятна Киари–Авцына
(багрово�синеватые пятна на переходной
складке конъюнктивы). Ранний признак —
энантема Розенберга в виде петехий на сли�
зистой оболочке мягкого нёба и язычка
(выявляют у 90% больных). В первом пе�
риоде заболевания лихорадка постоянная, а
с 9–11�х сут — ремиттирующая; на пике раз�
вития температура тела достигает 40–41 °С.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически характерных изменений не
наблюдают. На коже и конъюнктиве — крас�
новато�коричневая сыпь в виде пятен и то�
чек. Мягкие мозговые оболочки тусклые,
отёчные, головной мозг полнокровный, уве�
личена и полнокровна селезёнка, дистрофия
паренхиматозных органов.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. В паренхиматозных органах,
коже и ЦНС — сыпнотифозныйсыпнотифозныйсыпнотифозныйсыпнотифозныйсыпнотифозный васкулитваскулитваскулитваскулитваскулит.
Вначале обнаруживают набухание, деструк�
цию и слущивание эндотелия и тромбы в арте�
риолах и капиллярах, затем нарастает проли�
ферация клеток (эндотелия, адвентициальных,
перицитов), появляются экстравазаты (пре�
имущественно из лимфоцитов и единичных
нейтрофилов) и очаговый некроз стенок сосу�
дов. В зависимости от преобладания тех или
иных процессов различают: бородавчатый эн�
доваскулит, пролиферативный и некротичес�
кий васкулит, при их сочетании — деструк�
тивно�пролиферативный эндотромбоваскулит.
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Очаги эндо� и периваскулярной инфильтра�
ции имеют вид узелков — сыпнотифозныесыпнотифозныесыпнотифозныесыпнотифозныесыпнотифозные гра�гра�гра�гра�гра�
нулёмынулёмынулёмынулёмынулёмы Попова (впервые были описаны им в
ЦНС в 1875 г.). Они обнаруживаются во всех
органах, за исключением печени, селезёнки,
лимфоузлов и костного мозга, хотя имеют
несколько разное строение и считаются наи�
более типичным признаком сыпного тифа. В
ЦНС и симпатических ганглиях гранулёмы
состоят из пролиферирующих клеток микро�
глии — глиогранулёматоз, в коже — из проли�
ферирующих клеток эндотелия, адвентиции,
перицитов и периваскулярных инфильтратов
из лимфоцитов с примесью единичных ней�
трофилов. Сыпнотифозная экзантема также
связана с васкулитом и формированием гра�
нулём. При тяжёлом течении преобладают не�
кротические васкулиты и появляются мно�
жественные геморрагии.

В головном мозге на фоне нарушений микроцирку�
ляции (гиперемия, стазы) на 2�й нед появляются
гранулёмы, которые локализуются в сером веществе
продолговатого мозга и моста, ножках мозга, под�
корковых узлах, задней доле гипофиза, наблюдают�
ся также дистрофия нейронов и периваскулярные
инфильтраты из лимфоцитов и плазмоцитов, эти
изменения расценивают как энцефалит. Изменения
исчезают на 6�й нед заболевания. В мозговых обо�
лочках — отёк, полнокровие, незначительная ин�
фильтрация (серозный менингит).

В симпатической нервной системе также развивают�
ся сходные воспалительные изменения с более вы�
раженными поражениями нейронов (ганглионит).
Развитие воспаления в ПНС приводит к невритам.

В сердце наблюдают интерстициальный миокардит с
очаговой инфильтрацией стромы лимфоцитами и
плазмоцитами и формированием гранулём. Реже
воспаление носит диффузный характер. Могут по�
ражаться артерии крупного и среднего калибра с
развитием некроза (эндотелия, реже — мышечной
оболочки) и тромбоза, которые приводят к наруше�
ниям гемодинамики в различных органах (гангрена,
инфаркты, кровоизлияния).

В эндокринных железах развиваются межуточное вос�
паление, васкулиты, гранулёмы. В мозговом веществе
надпочечников — очаги некрозов и кровоизлияния.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный. Смерть больных на�
ступает от острой сердечной недостаточнос�
ти (основная причина) и разнообразных ос�ос�ос�ос�ос�
ложненийложненийложненийложненийложнений, связанных с изменениями в ЦНС
и сосудах (расстройства кровообращения,
также опосредованно приводящие к сердеч�
ной недостаточности). Часто развиваются
трофические расстройства. Так, в коже и под�
кожной клетчатке возникают очаги некроза
(пролежни, олеогранулёмы). Возможно вторич�
ное инфицирование (гнойный отит, паротит,
пневмония, сепсис). Наивысшая летальность

наблюдается у людей старше 40 лет. У детей
сыпной тиф протекает легко, летальность
низкая.

Êèøå÷íûå èíôåêöèè
Кишечные инфекции — группа заболеваний,
для которых основной путь заражения — фе�
кально�оральный. К ним относятся брюшной
тиф, шигеллёз (дизентерия), сальмонеллёзы,
иерсиниоз, холера.

ÁÐÞØÍÎÉ ÒÈÔ

Брюшной тиф (МКБ: A01.0 Брюшной тиф) —
острое инфекционное заболевание (антропо�
ноз), характеризуется язвенным поражением
лимфатического аппарата тонкой кишки, бак�
териемией; проявляется интоксикацией, типич�
ной лихорадкой, розеолёзными высыпаниями
на коже, увеличением печени и селезёнки.
Характерна летне�осенняя сезонность.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Возбудитель инфекции Salmonella
typhi — аэробная грамотрицательная палочка
семейства энтеробактерий. Источники ин�
фекции — больные люди и бактерионосите�
ли. Наибольшую эпидемиологическую опас�
ность представляют бактерионосители и
больные со стёртыми и лёгкими формами
заболевания. Хронические бактерионосите�
ли — основной резервуар инфекции в при�
роде. Путь заражения — фекально�оральный,
наиболее часто возбудитель передаётся через
молоко, молочные и мясные продукты. В
возникновении эпидемических вспышек
брюшного тифа основное значение имеет
водный фактор. Контактно�бытовой и пище�
вой пути передачи обусловливают споради�
ческие случаи заболевания.

ПППППАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗ

ПутьПутьПутьПутьПуть проникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновения. Сальмонеллы не могут самосто�
ятельно проникать в эпителиальные клетки ЖКТ, а
попадают в них посредством эндоцитоза в дисталь�
ном отделе тонкого кишечника.

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. Бактерии мало приспособлены к раз�
множению в эпителии и, достигая базальной мемб�
раны, попадают в l. propria, откуда они проникают
по лимфатическим путям в групповые и солитар�
ные лимфатические узелки и регионарные лимфо�
узлы, где размножаются в макрофагах. Прорвав лим�
фатический барьер, сальмонеллы попадают в кровь
(бактериемия). В результате бактерицидного дей�
ствия крови часть микробов гибнет, выделяя эндо�
токсин.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Эндотоксин угнетает деятельность ЦНС
(отсюда термин «тиф», от греч. tуphos — туман, спу�
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танное сознание). Воздействие эндотоксина может
привести к развитию миокардиодистрофии и инфек�
ционно�токсического шока. Затем микроорганизмы
проникают в кровь (бактериемия наблюдается на
1�й нед болезни) и начиная со второй недели в кро�
ви определяются АТ к S. typhi (реакция Видаля); в
этот период больной наиболее заразен (выделение
возбудителей происходит с потом, мочой, жёлчью,
калом, молоком — при лактации). Бактериемия вы�
зывает генерализованное инфицирование различных
органов (жёлчного пузыря, почек, печени, костно�
го мозга, твёрдых мозговых оболочек и др.). Инфи�
цирование различных органов сопровождается ги�
белью и слущиванием клеток либо образованием
абсцессов. Возбудитель поселяется в жёлчных пу�
тях и усиленно там размножается (бактериохолия).
Попадание сальмонелл с жёлчью в тонкую кишку
приводит к вторичной инвазии эпителия кишечни�
ка (особенно групповых и солитарных фолликулов,
вызывая их воспаление и некроз).

Клинические проявленияКлинические проявленияКлинические проявленияКлинические проявленияКлинические проявления. Различают периоды —
инкубационный (в среднем 12–14 сут), началь�
ный (4–7 сут), разгара болезни (1–2 нед),
разрешения болезни (до 1 нед) и реконвалес�
ценции (2–4 нед). Характерны лихорадка, ин�
токсикация (анорексия, головная боль и бес�
сонница, на высоте возможно развитие
делирия, психотических состояний и рас�
стройств сознания — status typhosus), пораже�
ние ЖКТ — утолщённый, обложенный серо�
коричневым налётом язык с отпечатками зубов
на боковых поверхностях (тифозный язык),
возможен жидкий стул, но чаще — запор и
метеоризм, колотиф. Типична розеолёзная
сыпь, выступающая над поверхностью кожи
(roseola elevata), необильная, дискретная, по�
является на 8–12�й день болезни, локализует�
ся на коже груди и живота, сохраняется в тече�
ние 3–4 сут и исчезает бесследно. Могут
развиваться гепатоспленомегалия, поражения
ЦНС (менингиты и менингоэнцефалиты се�
розного и гнойного характера); ССС (бради�
кардия и дикротия пульса, умеренная арте�
риальная гипотензия); органов дыхания
(инфильтративные формы пневмоний, пнев�
мотиф) и почек (симптомы нефрита или гемо�
литико�уремического синдрома, нефротиф).
Возможны атипичные, стёртые, субклиничес�
кие формы. По степени тяжести: лёгкая, сред�
нетяжёлая и тяжёлая формы. По течению: нео�
сложнённое, с осложнениями и рецидивами.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

•••••  МестныеМестныеМестныеМестныеМестные измененияизмененияизмененияизмененияизменения наблюдают в слизистой
оболочке и лимфоидном аппарате тонкой
кишки (рис. 21�2 на вклейке). Наиболее ти�
пичен илеотифилеотифилеотифилеотифилеотиф, который протекает в 5 ста�
дий, каждая из которых длится около 1 нед.

11111. СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия мозговидногомозговидногомозговидногомозговидногомозговидного набуханиянабуханиянабуханиянабуханиянабухания. Макроскопически:
на фоне катарального воспаления слизистой обо�
лочки (энтерит) солитарные фолликулы увеличены
в размерах, набухшие, серо�красного цвета, высту�
пают в просвет кишки, поверхность их изрезана,
образуя борозды и извилины (напоминает поверх�
ность мозга). Микроскопически наблюдается проли�
ферация моноцитов, гистиоцитов и ретикулярных
клеток во всех слоях стенки кишки, но особенно
выраженная в области лимфоидного аппарата. Ти�
пично образование брюшнотифозных гранулём из
пролиферирующих крупных макрофагальных клеток
(брюшнотифозные клетки, фагоцитирующие S. typhi),
вытесняющих лимфоидные элементы.

22222. СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия некрозанекрозанекрозанекрозанекроза. Макроскопически наблюдают вна�
чале поверхностный, а затем и более глубоко прони�
кающий некроз, который может достигать мышеч�
ной и реже — серозной оболочки. Некротические
массы приобретают зеленовато�оливковый цвет
(вследствие имбибиции жёлчью). Микроскопически
наблюдают отёк и демаркационное воспаление вок�
руг очагов некроза в области лимфоидных фолли�
кулов с геморрагическим и жёлчным пропитывани�
ем. В интрамуральных сплетениях — дистрофия
ганглиозных клеток и волокон.

33333. СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия изъязвленияизъязвленияизъязвленияизъязвленияизъязвления начинается с отторжения не�
кротических масс, формируются грязные язвы с не�
ровной, тусклой поверхностью. Появление их ре�
гистрируется вначале в дистальном отделе подвздошной
кишки.

44444. СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия чистыхчистыхчистыхчистыхчистых язвязвязвязвязв характеризуется завершением
отторжения некротических масс и образованием
овальных или округлых язв с ровными и слегка зак�
руглёнными краями и гладким дном.

55555. СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия заживлениязаживлениязаживлениязаживлениязаживления завершается формированием не�
жных рубчиков на месте язв и постепенным восста�
новлением лимфоидной ткани кишки.

В лимфоузлах брыжейки наблюдаются аналогичные из�
менения. Вначале узлы увеличиваются в размерах,
становятся полнокровными, в них наблюдается про�
лиферация моноцитов и ретикулярных клеток с
вытеснением лимфоидных элементов. Затем фор�
мируются брюшнотифозные гранулёмы с последу�
ющим некрозом, организацией и петрификацией
некротических масс.

•••••  ОбщиеОбщиеОбщиеОбщиеОбщие измененияизмененияизмененияизмененияизменения проявляются в виде брюш�
нотифозной сыпи и гранулём в различных
органах (селезёнке, лимфоузлах, костном
мозге, лёгких, жёлчном пузыре, почках), на�
блюдаются также гиперплазия селезёнки и
дистрофия паренхиматозных органов.

БрюшнотифознаяБрюшнотифознаяБрюшнотифознаяБрюшнотифознаяБрюшнотифозная сыпьсыпьсыпьсыпьсыпь имеет розеолёзный характер,
локализуется на коже груди и живота. При микро�
скопии наблюдают гиперемию, лимфоцитарные
инфильтраты в сосочковом слое, в эпидермисе —
явления гиперкератоза.

СелезёнкаСелезёнкаСелезёнкаСелезёнкаСелезёнка при брюшном тифе резко увеличена (в 3–4
раза), даёт обильный соскоб. При микроскопии на�
блюдают гиперплазию красной пульпы, пролифе�
рацию моноцитов и ретикулярных клеток с форми�
рованием брюшнотифозных гранулём.

1
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ИИИИИСХОДЫСХОДЫСХОДЫСХОДЫСХОДЫ ИИИИИ ОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯ

При своевременном и адекватном лечении
брюшного тифа и его осложнений прогноз бла�
гоприятный. Течение брюшного тифа — реци�
дивирующее. Рецидивы появляются в первые
1,5–3 нед периода реконвалесценции, а иногда
позже — через 2–3 мес нормальной температу�
ры тела их может быть несколько — от 1 до 9
(чаще — один). Каждый рецидив сопровождает�
ся бактериемией, и его клиническая картина не
отличается от таковой при основной волне бо�
лезни. Принципиальное отличие — короткая
продолжительность проявлений (7–10 дней).

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения

•••••  КишечныеКишечныеКишечныеКишечныеКишечные

Кишечное кровотечение развивается на 2–3�й не�
деле болезни, при массивном кровотечении воз�
можны анемия и летальный исход.

Перфорация кишечника происходит на 3–4�й не�
деле болезни, может быть единичной и множе�
ственной. Как следствие, развивается перитонит.
Причиной его могут быть также некрозы лимфо�
узлов и селезёнки.

•••••  ВнекишечныеВнекишечныеВнекишечныеВнекишечныеВнекишечные

Инфекционно�токсический шок характерен для
тяжёлых форм, наблюдают в течение 1�й недели
заболевания.

Пневмония обычно вызывается пневмококком,
стафилококком (чаще в нижних долях), реже
брюшнотифозной палочкой (пневмотиф).

Гнойный перихондрит гортани с развитием пролеж�
ней и пищеводных свищей возникает у ослаблен�
ных больных.

Восковидный (ценкеровский) некроз прямых мышц
живота.

Остеомиелит, внутримышечные абсцессы развива�
ются относительно поздно.

Реже наблюдают холецистохолангит, тромбофле�
бит, менингит, паротит, артрит, пиелонефрит, сеп�
сис, инфекционный психоз, поражение перифе�
рических нервов.

СмертьСмертьСмертьСмертьСмерть больных наступает от осложнений.

ÑÀËÜÌÎÍÅËËÅÇ

Сальмонеллёз (МКБ: A02 Другие сальмонеллёз�
ные инфекции) — острое инфекционное забо�
левание человека и животных (антропозооноз) с
преимущественным поражением ЖКТ (реже на�
блюдают генерализованные формы), вызываемое
сальмонеллами. Наиболее часто термин «саль�
монеллёз» применяют к гастроэнтеритам, выз�
ванным этими бактериями. Заболевания регист�
рируют повсеместно, в тёплый сезон (с мая по

ноябрь) отмечают подъём заболеваемости. Пик
частоты приходится на июль–ноябрь. Выделе�
ние сальмонеллы происходит только в 1–10%
случаев. Чаще развивается у лиц старше 70 и
моложе 20 лет, самая высокая частота у детей до
1�го года жизни.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: возбудители — грамотрицательные
бактерии рода Salmonella семейства Entero�
bacteriaceae. Основной возбудитель — Sal�
monella enterica, подвиды typhimurium, hei�
delbergii, enteriса, derby. ПутиПутиПутиПутиПути передачипередачипередачипередачипередачи —
контаминированные пищевые продукты и вода
(реже отмечают контактный).

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

ПутьПутьПутьПутьПуть проникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновения. Сальмонеллы проникают в
эпителиальные клетки ЖКТ посредством эндоци�
тоза.

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. Бактерии мало приспособлены к
размножению в эпителии и, достигая базальной
мембраны, проникают в собственную пластинку
слизистой оболочки, затем в лимфатические груп�
повые и солитарные узелки и регионарные лимфо�
узлы, где размножаются в макрофагах и попадают
в кровь (бактериемия). Бактериемия встречается
часто, но обычно бывает кратковременной.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Размножение возбудителей в слизис�
той оболочке вызывает развитие местной воспали�
тельной реакции и приток жидкости в очаг пораже�
ния. Считают, что проявления диарейного синдрома
обусловлены выработкой энтеротоксинов, повыша�
ющих уровень цАМФ, активирующих синтез Пг
либо нарушающих синтез белка (подобно токси�
нам шигелл). Эндотоксин оказывает пирогенное,
вазопаралитическое и цитотоксическое воздей�
ствия.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Инкубационный период
варьирует от 2–6 ч до 2–3 сут (в среднем — 7–
24 ч). Начало заболевания острое: повышает�
ся температура тела, появляются озноб, дис�
пептические расстройства (повторная
многократная рвота, боли в животе, обильный
водянистый жидкий стул, частота стула не пре�
вышает 10–15 /сут). В начальном периоде бо�
лезни на первый план выступают симптомы
интоксикации (слабость, головная боль, озно�
бы и др.), симптомы поражения ЖКТ регист�
рируют гораздо реже. Отмечают также вялость,
увеличение печени и селезёнки, бледность кож�
ных покровов и инъекцию склер. На коже гру�
ди и живота может появиться розеолёзная сыпь.

ПППППАААААТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

•••••  ГГГГГастроинтестинальнаяастроинтестинальнаяастроинтестинальнаяастроинтестинальнаяастроинтестинальная формаформаформаформаформа (токсическая). При га�
строинтестинальной форме сальмонеллёза в патоло�
гический процесс вовлекаются все отделы ЖКТ, раз�
вивается острейший гастроэнтерит. По течению
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заболевание похоже на холеру, сопровождается раз�
витием резкого обезвоживания. Характерны также
дистрофия и некроз кардиомиоцитов и поражение
почек. Причиной развития ОПН может быть наруше�
ние кровообращения почек наряду с изменениями вод�
но�электролитного баланса. Наибольшие отклонения
отмечают при развитии инфекционно�токсического
шока. Дегидратация, дисбаланс электролитов, наруше�
ние микроциркуляции, а также гормональные сдвиги
обусловливают развитие нарушений кислотно�основно�
го равновесия (вплоть до метаболического ацидоза). В
тяжёлых случаях развитие ДВС�синдрома может ослож�
ниться сегментарными некрозами тонкой кишки и пе�
ритонитом.

•••••  ГГГГГенерализованнаяенерализованнаяенерализованнаяенерализованнаяенерализованная формаформаформаформаформа (септическая) — сальмонел�
лёзный сепсис с формированием метастатических
гнойников во многих органах (лёгкие, головной мозг,
печень), развивается на фоне иммунодефицита.

•••••  БрюшнотифознаяБрюшнотифознаяБрюшнотифознаяБрюшнотифознаяБрюшнотифозная формаформаформаформаформа характеризуется изменения�
ми, сходными с брюшным тифом, но менее выра�
женными. Наиболее часто их находят в тонком кишеч�
нике, лимфоузлах и селезёнке. Кишечные осложнения
наблюдаются реже.

•••••  БактерионосительствоБактерионосительствоБактерионосительствоБактерионосительствоБактерионосительство рассматривают как субклини�
ческую форму сальмонеллёза.

ПППППрогнозрогнозрогнозрогнозрогноз благоприятный при своевременном
лечении, осложнения чаще развиваются у де�
тей и стариков. ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения  (при неадек�
ватном лечении) — дегидратационный и ин�
фекционно�токсический шок, гнойные
осложнения, дисбактериоз.

ØÈÃÅËËÅÇ

Шигеллёз (дизентерия; МКБ: A03 Шигеллёз) — ос�
трое инфекционное заболевание, характеризующе�
еся симптомами общей интоксикации и пораже�
нием преимущественно дистального отдела толстой
кишки. У части больных может переходить в хро�
ническую форму.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: возбудители — грамотрицательные не�
подвижные (родовой признак) бактерии рода
Shigella семейства Enterobacteriaceae. Разновидно�
сти: Shigella dysenteriae, Shigella flexneri, Shigella
sonnei. В Индии преобладают поражения, вызван�
ные Shigella boydii, в России — Shigella flexneri.

ЕдинственныйЕдинственныйЕдинственныйЕдинственныйЕдинственный природныйприродныйприродныйприродныйприродный резервуаррезервуаррезервуаррезервуаррезервуар шигелл — чело�
век. Вероятность развития заболевания более высо�
ка у лиц с ослабленной резистентностью и патоло�
гией ЖКТ.

ИсточникИсточникИсточникИсточникИсточник инфекцииинфекцииинфекцииинфекцииинфекции — больные лица и бактерионоси�
тели; период носительства — 1–4 нед, но может
удлиняться.

ПутиПутиПутиПутиПути передачипередачипередачипередачипередачи — фекально�оральный и контактно�
бытовой, через воду, пищевые продукты. Опреде�
лённую роль играют насекомые�переносчики —
мухи, тараканы, переносящие возбудитель конеч�
ностями на пищевые продукты. Дизентерию регист�

рируют в течение всего года с подъёмом заболеваемо�
сти в тёплый сезон.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

•••••  ПутьПутьПутьПутьПуть проникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновения. Шигеллы проникают в ЖКТ и в
клетки слизистой оболочки толстой кишки.

•••••  ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Поражения обусловлены способностью
шигелл размножаться в клетках слизистой оболочки
и инфицировать соседние клетки, а также покидать
фагосомы и выходить в цитоплазму нейтрофилов и
макрофагов. Размножение шигелл в эпителиальных
клетках вызывает их гибель и приводит к проникно�
вению бактерий в подлежащие ткани с развитием де�
фектов слизистой оболочки (катаральные, катараль�
но�геморрагические, реже катарально�язвенные
поражения) и воспалительной реакции в подслизис�
той оболочке с выходом форменных элементов крови
в просвет кишечника. Фактор патогенности — цито�
токсин (токсин Шига), вызывающий гибель клеток и
приток жидкости в очаг поражения. Токсин вызыва�
ет гибель клетки, нарушает синтез белка, всасывание
Na+ и воды, что приводит к аккумуляции жидкости в
подслизистой оболочке. Важная роль принадлежит
эндотоксину, проявляющему весь спектр активности,
характерный для эндотоксинов грамотрицательных
бактерий. При гибели эпителия высвобождается эн�
теротоксин, который оказывает вазонейропаралитичес�
кое воздействие на сосуды и интрамуральные ганглии
кишки, что обеспечивает смену катарального воспале�
ния фибринозным и спастическое сокращение.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления. Заболевание начина�
ется остро после 3–7�дневного инкубацион�
ного периода с повышения температуры тела,
интоксикации, однократной или повторной
рвоты. Одновременно или несколько позже
появляются симптомы колита. Характерны
тенезмы (тянущие боли в области прямой
кишки, отдающие в крестец, во время дефе�
кации и в течение 5–15 мин после неё), лож�
ные позывы на дефекацию. Первоначально
стул обильный, вскоре значительно умень�
шается в количестве и приобретает вид и за�
пах тёртого картофеля (состоит из слизи и
крови, позже — с примесью гноя). Характер�
но отделение последней порции, состоящей
из слизи (ректальный плевок). Часто наблю�
дают увеличение печени, поражения подже�
лудочной железы и нарушения проницаемо�
сти сосудов.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

МестныеМестныеМестныеМестныеМестные измененияизмененияизмененияизмененияизменения развиваются в слизистой
оболочке (рис. 21�3 на вклейке) дистального
отдела толстого кишечника (преимуществен�
но в прямой и сигмовидной кишке), выра�
женность изменений уменьшается по направ�
лению к проксимальному отделу. В развитии
колита различают 4 стадии.

1
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•••••  СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия катаральногокатаральногокатаральногокатаральногокатарального колитаколитаколитаколитаколита длится 2–3 дня. Макро�
скопически: просвет кишки сужен, наблюдаются ги�
перемия и набухание слизистой кишки, участки
мелкоточечных кровоизлияний и поверхностных
некрозов. Микроскопически характерны нарушения
микроциркуляции (отёк, гиперемия, диапедезные
кровоизлияния), некроз и слущивание эпителия (в
цитоплазме — шигеллы), лейкоцитарная инфильт�
рация слизистой оболочки.

•••••  СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия фибринозногофибринозногофибринозногофибринозногофибринозного колитаколитаколитаколитаколита (чаще дифтеритичес�
кий) длится 5–10 дней. Макроскопически: просвет
кишки резко сужен, стенка утолщена, на поверхно�
сти некротизированной слизистой оболочки видны
характерные коричневато�зелёные плёнки. Микро�
скопически наблюдается некроз различной глубины,
пронизанный нитями фибрина. Слизистая оболоч�
ка по периферии участков поражения и подслизис�
тая основа отёчны, инфильтрированы лейкоцитами
с участками периваскулярных диапедезных крово�
излияний. Характерны дистрофические и некроти�
ческие изменения в нейронах (вакуолизация, кари�
олизис) и волокнах интрамуральных нервных
сплетений.

•••••  СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия язвенногоязвенногоязвенногоязвенногоязвенного колитаколитаколитаколитаколита начинается с 10–12�го дня
заболевания и длится около 20 дней. Язвы возника�
ют при отторжении фибринозных плёнок и некро�
тических масс, они имеют неправильную форму и
проникают на различную глубину.

•••••  СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия заживлениязаживлениязаживлениязаживлениязаживления язвязвязвязвязв начинается с момента их об�
разования и продолжается после появления призна�
ков клинического выздоровления.

В регионарных лимфоузлах — лимфаденит и явления
миелоидной метаплазии.

Шигеллёз характеризуется поражением лимфоидного ап�
парата кишки. На фоне катарального воспаления резко
увеличиваются за счёт гиперплазии клеток солитар�
ные фолликулы, выступающие в просвет кишки над
поверхностью слизистой оболочки — фолликулярный
колит. Центры фолликулов могут расплавляться и
некротизироваться с последующим изъязвлением —
фолликулярно�язвенный колит. Возможно поражение
ЦНС — нейротоксикоз (у детей).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный. Острое течение с пол�
ным выздоровлением через 2–3 нед — наи�
более частый исход дизентерии. Смерть боль�
ных наступает от осложнений.

КишечныеКишечныеКишечныеКишечныеКишечные осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения: кишечное кровотечение, пер�
форация кишечника (чаще микроперфорации), пери�
и парапроктит, реже — перитонит, флегмона или
гангрена кишки (при присоединении гнойной или
гнилостной, в том числе анаэробной, инфекции),
токсический мегаколон, выпадение прямой кишки,
инвагинация, дисбактериоз и рубцовый стеноз кишеч�
ника, пилефлебитические абсцессы печени.

ВнекишечныеВнекишечныеВнекишечныеВнекишечныеВнекишечные осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения: нейротоксикоз и отёк го�
ловного мозга при нейротоксикозе у детей, инфекци�
онно�токсический и гиповолемический шок, бронхо�
пневмонии, инфекция мочевыводящих путей (пиелиты
и пиелонефриты), токсические артриты, амилои�
доз, кахексия.

ÈÅÐÑÈÍÈÎÇ

Иерсиниоз (МКБ: A04.6 Энтерит, вызванный
Yersinia enterocolitica, A28.2 Экстраинтести�
нальный иерсиниоз) — острое инфекцион�
ное заболевание, сопровождающееся диаре�
ей, гастроэнтеритом, имеющее склонность к
генерализации процесса и поражению различ�
ных органов (могут развиваться псевдоаппен�
дицит, илеит, узловатая эритема, сепсис, ост�
рый артрит). Относится к зоонозам, природный
резервуар — насекомые, моллюски, ракообраз�
ные, птицы, грызуны, собаки, кошки, домаш�
ние сельскохозяйственные животные (основные
хозяева). Источник заражения — больные и
носители. Подъём заболеваемости отмечают в
осенне�зимний сезон.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Возбудители — Yersinia enterocolitica
и Y. pseudotuberculosis (грамотрицательные
факультативно�анаэробные палочки) широко
распространены в природе, их можно также
обнаружить в воде многих рек и озёр. Инфи�
цирование человека происходит фекально�
оральным путём (через заражённые фрукты,
овощи, мясо, молоко). Точные значения рас�
пространённости иерсиниоза до сих пор не
установлены, так как высеваемость возбудите�
ля из фекалий при гастроэнтеритах не превы�
шает 0–3%. В Европе основной резервуар —
свиньи (большинство достоверных случаев
заражения связаны с употреблением недоста�
точно термически обработанной свинины);
в Японии — рыбы и ракообразные. Среди Y.
enterocolitica доминирует серотип О3; в Новом
Свете до начала 1980�х гг. преобладали пора�
жения, вызванные серотипом О8, но в насто�
ящее время отмечают преобладание серотипа
О3. Среди Y. pseudotuberculosis доминирует се�
ровар 1. Бактерии способны размножаться при
низкой температуре (от +2 до +12 °С).

ПППППАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗ

ПутьПутьПутьПутьПуть проникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновения. После попадания в организм че�
рез ЖКТ микроорганизмы преодолевают желудочный
барьер и внедряются в слизистую оболочку тонкого
кишечника. Факторами вирулентности считают адге�
зины и инвазины, облегчающие взаимодействие с ки�
шечным эпителием, низкомолекулярные протеины, ин�
гибирующие активность бактерицидных факторов, и
энтеротоксин.

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. Бактерии проникают в слизистую обо�
лочку тонкой кишки, размножаются в солитарных
фолликулах и мигрируют в брыжеечные лимфатичес�
кие узлы (возникают энтериты и лимфадениты). Да�
лее они проникают в кровоток, что приводит к диссе�
минации инфекции.
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ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Диссеминация вызывает поражение внут�
ренних органов и интоксикацию. Основной защитный
барьер организма, скорее всего, — кислая среда же�
лудка. Патогенез суставной патологии связан со спо�
собностью компонентов клеточной стенки взаимодей�
ствовать с молекулами HLA класса II, образуя
суперантигены, что активирует Т�клетки и стимули�
рует их пролиферацию.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Возбудитель вызывает
фарингит, тонзиллит, энтероколит с диаре�
ей, лихорадкой и болями в животе. Сопут�
ствующая регионарная лимфаденопатия
имитирует приступ аппендицита. Диарея обус�
ловлена действием термостабильного энте�
ротоксина, стимулирующего синтез гуани�
латциклазы. Кишечная инфекция может
трансформироваться в септицемию с появ�
лением скарлатиноподобной сыпи, пораже�
нием внутренних органов и тяжёлыми арт�
ритами (обычно возникают через 1–14 сут
от начала болезни).

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

Выделяют 3 формы иерсиниоза: абдоминаль�
ную, аппендикулярную и септическую.

•••••  АбдоминальнаяАбдоминальнаяАбдоминальнаяАбдоминальнаяАбдоминальная формаформаформаформаформа характеризуется развитием гас�
троэнтероколита, энтероколита, энтерита, гастроэн�
терита, реже острого гастрита. Чаще всего возникает
катаральный или катарально�язвенный терминальный
илеит. Слизистая дистального отдела подвздошной
кишки отёчна, гиперемирована, просвет её сужен,
имеются изъязвления в области гиперплазированных
пейеровых бляшек. В слепой кишке развивается ка�
таральный колит. При микроскопии находят инфиль�
трацию всех оболочек кишечной стенки нейтрофила�
ми и мононуклеарами с примесью эозинофилов и
плазматических клеток. На дне язвенных дефектов
обнаруживаются возбудители и ПЯЛ.

Мезентериальные лимфоузлы увеличены в размерах,
отёчны, спаяны между собой с образованием паке�
тов. При микроскопии наблюдают выраженную
инфильтрацию ПЯЛ, иногда с образованием мик�
роабсцессов.

Печень увеличена, в гепатоцитах — дистрофические
изменения, реже наблюдают развитие острого ге�
патита. Селезёнка резко увеличена, гиперплазиро�
вана. Изредка возникает поражение почек (гломе�
рулонефрит).

•••••  АппендикулярнаяАппендикулярнаяАппендикулярнаяАппендикулярнаяАппендикулярная формаформаформаформаформа (некоторыми авторами рас�
сматривается как вариант абдоминальной) характе�
ризуется развитием острого аппендицита в сочетании
с терминальным илеитом и мезаденитом. При микро�
скопии в стенке отростка обнаруживают выраженную
воспалительную инфильтрацию с преобладанием эози�
нофилов и гистиоцитов. Изредка формируются иер�
синиозные гранулёмы из макрофагов, эпителиоидных
клеток с единичными гигантскими клетками типа
Пирогова—Лангханса, в которых наблюдаются фоку�
сы гнойного расплавления и некроза (с центральным
кариорексисом лейкоцитов).

•••••  СептическаяСептическаяСептическаяСептическаяСептическая формаформаформаформаформа возникает при генерализации ин�
фекции, для неё характерны выраженная интоксика�
ция, метастатическое поражение внутренних органов и
суставов. Обычно её регистрируют у лиц с иммуноде�
фицитами, анемиями, нарушениями обмена железа,
заболеваниями почек, в 50% заканчивается летально.
Часто развиваются поражения сосудов микроциркуля�
торного русла, имеющие иммунокомплексный меха�
низм (васкулиты, тромбоваскулиты, фибриноидный
некроз), следствием которых является скарлатинопо�
добная сыпь (у 95%).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный, но может рецидиви�
ровать и принимать хроническое течение.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: бактериальные инфекции органов
дыхания и среднего уха, дисбактериоз кишеч�
ника, кишечное кровотечение, перфорация
стенки кишки, инвагинация кишечника, ар�
триты. Сравнительно редкие осложнения —
поражения сердца и печени. Летальный ис�
ход наблюдают при септической форме.

ÕÎËÅÐÀ

Холера (МКБ: A00 Холера) — высококонтаги�
озное острейшее карантинное инфекционное
заболевание с преимущественным поражени�
ем тонкой кишки и желудка, протекающее с
тяжёлой диареей, рвотой, приводящими к обез�
воживанию организма. Единственный истори�
ческий эндемичный очаг холеры — бассейны
Ганга и Брахмапутры. Выделяют 2 типа эпиде�
мий холеры: эпидемии–вспышки с едиными
источником инфекции и путями распростра�
нения, характеризующиеся одномоментным
появлением большого числа больных, и вяло�
текущие эпидемии с небольшой постоянной
заболеваемостью и трудно выявляемыми путя�
ми передачи возбудителя. В большинстве слу�
чаев подъём заболеваемости наблюдают в тёп�
лое время года.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: возбудитель — подвижная грамот�
рицательная бактерия Vibrio cholerae (холер�
ный вибрион, или запятая Коха). Выделяют
3 типа возбудителей — Vibrio cholerae asiaticae
(возбудитель классической холеры), Vibrio
cholerae eltor (возбудитель холеры Эль–Тор)
и серовар О139 (Бенгал) (возбудитель холе�
ры в Юго�Восточной Азии). Холера — ти�
пичная кишечная инфекция. ЕдинственныйЕдинственныйЕдинственныйЕдинственныйЕдинственный
природныйприродныйприродныйприродныйприродный резервуаррезервуаррезервуаррезервуаррезервуар — больные и бактерио�
носители, путьпутьпутьпутьпуть передачипередачипередачипередачипередачи — фекально�ораль�
ный, реже контактный. Факторы передачи:
пищевые продукты, вода, объекты окружаю�
щей среды. Определённую роль играют мухи,
способные переносить возбудитель с испраж�
нений на пищевые продукты.
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ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

ПутьПутьПутьПутьПуть внедрениявнедрениявнедрениявнедрениявнедрения. В организм человека проникает через
ЖКТ, большая часть вибрионов погибает под дей�
ствием кислой среды желудка, и лишь их небольшая
часть достигает тонкой кишки. Факторы патогеннос�
ти, обеспечивающие колонизацию, — жгутики (обес�
печивают подвижность), муциназа (разжижает слизь
и облегчает достижение поверхности эпителия) и ней�
раминидаза (обеспечивает взаимодействие с микро�
ворсинками). В ответ на проникновение бактерий эпи�
телиальные клетки выделяют щелочной секрет,
насыщенный жёлчью, — идеальная среда для размно�
жения возбудителя.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Клинические проявления холеры обуслов�
ливает способностьспособностьспособностьспособностьспособность к токсинообразованиютоксинообразованиютоксинообразованиютоксинообразованиютоксинообразованию; холерные
вибрионы образуют эндо� и экзотоксины. Экзоток�
син (холероген) — термолабильный белок, молекула
токсина включает 2 компонента: компонент В взаи�
модействует с моносиаловым ганглиозидным рецеп�
тором, что обусловливает проникновение в клетку
компонента А. Компонент А составляют СЕ А

1
 (ак�

тивный центр) и СЕ А
2
, связывающая оба компонен�

та. СЕ А
1
 катализирует рибозилирование гуанилзави�

симого компонента аденилатциклазы, приводит к
повышению внутриклеточного содержания цАМФ и вы�
ходу жидкости и электролитов из клеток либеркюно�
вых желёз в просвет кишечника. Массированное об�
разование цАМФ вызывает избыточную Na+�зависимую
потерю ионов Cl–– клетками и нарушение всасывания
Na+ и К+. Токсин не способен реализовать своё дей�
ствие на любых других клетках. Бактерии серовара
О139 также продуцируют экзотоксин с аналогичны�
ми свойствами, но в меньших количествах. Опреде�
лённую роль в поражениях, вызываемых биотипом
Эль–Тор, играют гемолизины.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически характеризуется общим недомога�
нием, болями в животе, рвотой и развитием
выраженного диарейного синдрома (до 10 л/сут
водянистых, бесцветных испражнений — ри�
совый отвар, со сладковатым, рыбным запа�
хом). В тяжёлых случаях у больных резко
снижается диурез с развитием ОПН.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

В развитии холеры различают 3 стадии: энте�
рит, гастроэнтерит и алгидный период.

ХолерныйХолерныйХолерныйХолерныйХолерный энтеритэнтеритэнтеритэнтеритэнтерит носит серозный или серозно�геморра�
гический характер. Макроскопически: слизистая отёчная,
набухшая, полнокровная, тусклая, с единичными или
множественными кровоизлияниями, в просвете — боль�
шое количество жидкости, имеющей характерный вид
(рисовый отвар). При микроскопии наблюдают выра�
женный отёк стенки кишки, вакуолизацию эпители�
альных клеток, диапедезные кровоизлияния.

ХолерныйХолерныйХолерныйХолерныйХолерный гастроэнтеритгастроэнтеритгастроэнтеритгастроэнтеритгастроэнтерит характеризуется присоединени�
ем серозного или серозно�геморрагического гастрита.
Воспаление тонкого кишечника прогрессирует, эпи�
телиальные клетки теряют микроворсинки, часть из
них погибает и слущивается в просвет кишки. Нара�
стает обезвоживание, связанное с профузной диареей
и неукротимой рвотой.

АлгидныйАлгидныйАлгидныйАлгидныйАлгидный периодпериодпериодпериодпериод (при инфицировании Vibrio cholerae
eltor не развивается) демонстрирует развёрнутую
картину заболевания. Макроскопически: петли тонкой
кишки розово�жёлтого цвета, растянуты, в просвете —
большое количество жидкости (3–4 л без цвета и
запаха), в которой можно обнаружить возбудителя.
Серозная оболочка сухая, тусклая, как бы посыпан�
ная мукой или отрубями, с мелкоточечными крово�
излияниями. Между петлями кишки — прозрачная
липкая слизь, тянущаяся в виде нитей. При микро�
скопии наблюдают резкое полнокровие, отёк, некроз
и слущивание эпителиальных клеток ворсин («голые
ворсинки», эпителий сохраняется только в глубине
крипт), инфильтрацию слизистой лимфоцитами,
плазматическими клетками, нейтрофилами, очаги
кровоизлияний. В слизистой и подслизистой оболоч�
ках обнаруживается большое количество холерных
вибрионов, располагающихся в виде «стай рыб». В
солитарных фолликулах наблюдается гиперплазия
клеточных элементов с кровоизлияниями вокруг. В
интрамуральных ганглиях — дистрофические изме�
нения.

Внешний вид трупа: резкое исхудание, особенно лица
(facies hippocraticа), кожа сухая, на пальцах сморщен�
ная («руки прачки»), по всему телу выступают си�
нюшно�багровые трупные пятна. Типично резко
выраженное трупное окоченение (наступает рано и
держится долго — 3–4 дня), конечности трупа при�
нимают согнутое положение с резко выступающей
мускулатурой («поза гладиатора»).

При внутреннем исследовании: слизистые оболочки,
подкожная клетчатка и мышцы сухие, тёмного цве�
та, кровь в венах густая, тёмная, поверхность сероз�
ных полостей клейкая, покрыта слизевидным налё�
том, который тянется в виде нитей. Это явление
особенно отчётливо выражено на париетальной брю�
шине и кишечнике. Петли тонкого кишечника взду�
ты, их серозная оболочка полнокровна, тусклая, ярко
розово�красного цвета с фиолетовым оттенком, в
просвете до 3–4 л жидкости (в виде рисового отва�
ра, мучного супа или мясных помоев). Наибольшее
количество содержимого обнаруживается в под�
вздошной кишке.

При смерти от молниеносных форм («сухая холе�
ра») петли тонких кишок бывают спавшимися, а
толстый кишечник вздут, содержит типичные для
холеры жидкие массы. Слизистая оболочка тон�
кого кишечника набухшая, резко гиперемирована
(интенсивность гиперемии нарастает по мере при�
ближения к баугиниевой заслонке), встречаются
кровоизлияния различной величины.

Селезёнка уменьшена в размерах, капсула её мор�
щинистая, фолликулы атрофичные, наблюдается
гемосидероз. В печени — дистрофия и некроз ге�
патоцитов, в жёлчном пузыре — прозрачная свет�
лая густая тягучая жёлчь («белая жёлчь»). В поч�
ках — отёк, резкая гиперемия мозгового вещества
и ишемия коры, признаки некротического нефроза.
В миокарде и головном мозге — дистрофические
и некробиотические изменения.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: холерный тифоид и постхолерная
уремия.
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СмертьСмертьСмертьСмертьСмерть больных наступает в алгидный период от
обезвоживания, комы, инфекционно�токсическо�
го шока и осложнений.

ÊÐÈÏÒÎÑÏÎÐÈÄÈÎÇ

Криптоспоридиоз (МКБ: A07.2 Криптоспориди�
оз) — инфекционное заболевание ЖКТ, вызывае�
мое простейшими паразитами (кокцидиями), ха�
рактеризующееся диареей, судорогами, снижением
массы тела, тошнотой, рвотой и лихорадкой. Чаще
болеют дети первых лет жизни.

ЭтиолЭтиолЭтиолЭтиолЭтиологияогияогияогияогия: Cryptosporidium parvum — кокцидия се�
мейства Cryptosporiidae (подпорядок Eimeriina).
Криптоспоридии широко распространены
среди животных, служащих естественным
резервуаром. Заражение человека возможно
при употреблении инфицированной пищи,
при контактах с животными и, возможно,
аэрогенным путём.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: лихорадка, тошнота, рвота, дис�
пептические расстройства и боли в животе,
иногда с кровавым поносом.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. Характерен катаральный,
реже серозно�геморрагический гастроэнте�
рит. При хроническом течении развиваются
атрофия ворсинок слизистой оболочки и син�
дром мальабсорбции.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный, заболевание протекает
остро и обычно заканчивается спонтанным
выздоровлением. У пациентов с иммуноде�
фицитными состояниями часто приобретает
хроническое течение.

Ëåïðà
Лепра (проказа, или болезнь Хансена; МКБ:
A30 Лепра [болезнь Гансена])— хроническая
генерализованная гранулематозная инфекция
с преимущественным поражением производ�
ных эктодермы (кожи, периферической не�
рвной системы, глаз и некоторых внутренних
органов). Чаще регистрируют у мужчин (2:1),
преимущественно в развивающихся странах.
Случаи заболевания у детей до одного года
жизни крайне редки.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Возбудитель — бактерия Myco�
bacterium leprae (палочка Хансена–Найссе�
ра). Заболевание маломаломаломаломало контагиозноконтагиозноконтагиозноконтагиозноконтагиозно, что делает
невозможным выявить в каждом конкретном
случае путь заражения и источник инфек�
ции.

ЕдинственныйЕдинственныйЕдинственныйЕдинственныйЕдинственный резервуаррезервуаррезервуаррезервуаррезервуар — больной человек.

ПутиПутиПутиПутиПути заражения —заражения —заражения —заражения —заражения — непосредственные контакты, а так�
же воздушно�капельный. Доказана возможность
внутриутробного заражения, но дети, отделённые от
больных родителей после рождения, не заболевают.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез поражения обусловлен образовани�
ем очагов гранулематозного воспаления в
различных органах и тканях.

ПроникновениеПроникновениеПроникновениеПроникновениеПроникновение. Возбудитель лепры проникает в орга�
низм через слизистые оболочки носоглотки и по�
вреждённую кожу. Попавшие в организм бактерии
не вызывают развития видимых поражений в месте
внедрения.

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. Бактерии проникают в нервные
окончания, а оттуда — в лимфатические и крове�
носные капилляры.

РеакцияРеакцияРеакцияРеакцияРеакция организмаорганизмаорганизмаорганизмаорганизма. В большинстве случаев возбуди�
тель погибает и элиминируется, или болезнь проте�
кает латентно, не проявляясь в течение всей жизни.
Вероятность проявления заболевания прямо зави�
сит от состояния факторов резистентности; при не�
больших отклонениях развивается абортивная ин�
фекция в виде ограниченных гранулематозных
высыпаний (иногда могут самопроизвольно исче�
зать).

ФормыФормыФормыФормыФормы заболеваниязаболеваниязаболеваниязаболеваниязаболевания. У лиц с хорошим иммунитетом
развивается относительно доброкачественная тубер�
кулоидная форма. Последняя характеризуется обра�
зованием в коже и слизистых оболочках гранулём
из эпителиоидных и гигантских клеток, окружён�
ных лимфоцитарным валом, а также поражениями
периферических нервов. Неблагоприятной и тяжё�
лой считается лепроматозная форма с образованием
гранулём, содержащих «лепрозные клетки» (клетки
Вирхова), плазмоциты, лимфоциты и фибробласты.
Промежуточное положение занимает недифференци�
рованная форма, встречаемая у лиц с неустойчивым
иммунитетом.

РольРольРольРольРоль генетическихгенетическихгенетическихгенетическихгенетических факторовфакторовфакторовфакторовфакторов. У лиц с гаплотипами
HLA–DR2 или HLA–DR3 чаще наблюдают тубер�
кулоидную форму, а у лиц с гаплотипом HLA–DR2–
DQW1 — лепроматозную; последняя составляет 30–
50% поражений в странах Индокитая и в Японии,
но лишь 10% в Африке.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления. Инкубационный пе�
риод заболевания длится необычайно дол�
го — 4–6 лет, но нередко затягивается до
10–15 лет и более, продромальные явления
(лихорадка, слабость, потеря аппетита и боли
в костях) часто отсутствуют, течение неста�
бильное.

ТуберкулоиднаяТуберкулоиднаяТуберкулоиднаяТуберкулоиднаяТуберкулоидная формаформаформаформаформа начинается с появления в коже
и слизистых оболочках слабопигментированных
пятен с чёткими краями и пониженной чувствитель�
ностью. Часто наблюдают один очаг, являющийся
иногда единственным проявлением болезни. Зре�
лые туберкулоидные лепромы асимметричны, чув�
ствительность отсутствует полностью, имеют коль�
цеобразный вид; края приподняты над поверхностью
кожи, центр лепромы атрофичен. Вокруг поражён�
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ных участков снижено количество потовых желёз и
волосяных фолликулов. В патологический процесс
рано вовлекаются периферические нервы. Часты
трофические язвы на подошвах ног. Иногда наблю�
дают кожные высыпания недифференцированной
формы, они могут быть симметричными или асим�
метричными, с анестезией разной степени выражен�
ности, часто наблюдают невриты локтевого, средин�
ного, лицевого, ушного и других нервов. Поражение
лицевого нерва приводит к развитию лагофтальма,
кератита и изъязвления роговицы. Атрофия муску�
латуры начинается с мелких мышц кисти; позднее
возможны контрактуры верхних и нижних конеч�
ностей. При бактериальных суперинфекциях наблю�
дают инфекционные поражения рук и посттравма�
тические язвы на подошвах. Возможна резорбция
костей, приводящая к укорочению фаланг. Наблю�
дают у лиц с нормальной резистентностью. Возмож�
ны случаи спонтанного излечения.

ЛепроматознаяЛепроматознаяЛепроматознаяЛепроматознаяЛепроматозная формаформаформаформаформа — генерализованное заболева�
ние, затрагивающее кожу, слизистые оболочки носа
и ротоглотки, переднюю камеру глаза, кожные и
другие периферические нервы, ретикулоэндотели�
альную систему, надпочечники и яички. Пораже�
ния локализуются преимущественно на лице и дис�
тальных отделах конечностей в виде сплошных
инфильтратов, имеющих красновато�бурую окрас�
ку; у больных часто наблюдают выпадение бровей и
ресниц, а узлы и инфильтраты часто придают лицу
своеобразное выражение, известное как «««««львиное
лицо»»»»» (facies leonina). Также характерны поражения
глаз в виде лимбитов, кератосклеритов, иридоцик�
литов и увеитов, приводящих к ослаблению зрения
и слепоте. Отмечают заложенность носовых ходов,
кровотечения, перфорации носовой перегородки
(нос приобретает седловидную форму), ларингиты
и охриплость голоса. Нередко отмечают лепрома�
тозные периоститы и оститы, приводящие к остео�
порозам и остеомаляциям. Иногда отмечают гепа�
тоспленомегалию. Анестезии гранулём обычно не
наблюдают, они могут сохраняться многие годы,
рассасываться или подвергаться рубцовым измене�
ниям. Резистентность организма значительно сни�
жена. Без лечения заболевание быстро прогресси�
рует.

НедифференцированнаяНедифференцированнаяНедифференцированнаяНедифференцированнаяНедифференцированная формаформаформаформаформа проявляется кожными
высыпаниями и поражениями периферических не�
рвных стволов; может трансформироваться в леп�
роматозный или туберкулоидный тип.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

•••••  ТуТуТуТуТуберкулоиднаяберкулоиднаяберкулоиднаяберкулоиднаяберкулоидная лепралепралепралепралепра характеризуется по�
явлением на коже и слизистых оболочках
резко очерченных, отёчных, часто гиперпиг�
ментированных бляшек или плоских ин�
фильтратов, представленных разрастаниями
грануляционной ткани и милиарных грану�
лём в органах.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически гранулёмы по строению напомина�
ют туберкулёзные бугорки, но обычно не подверга�
ются казеозному некрозу. Неказеозные гранулёмы
состоят из лимфоцитов, эпителиоидных клеток, а
также гигантских клеток; микобактерии в них об�

наруживают редко. Туберкулоидные гранулёмы в не�
рвных стволах обычно имеют крупные размеры и, на�
против, часто подвергаются казеозному некрозу, в ре�
зультате возникает абсцесс нерва. В исходе на месте
гранулём образуются участки склероза, иногда с обыз�
вествлением.

•••••  ЛепроматознаяЛепроматознаяЛепроматознаяЛепроматознаяЛепроматозная лепралепралепралепралепра. Поражения локализуются
преимущественно на лице и дистальных отделах
конечностей в виде сплошных гранулематозных
выбухающих инфильтратов, имеющих краснова�
то�бурую окраску. Кожа лица заметно утолщает�
ся, узлы увеличиваются в 1,5–2 раза, нередко
вследствие разрушения хрящей западает спинка
носа. На последней стадии проказа крайне обе�
зображивает человека. Обширные инфильтраты
и узлы изъязвляются, приводят к некрозу и ганг�
рене с последующей мутиляцией (самоампута�
ция) пальцев, кистей, стоп.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически гранулёмы образованы лимфоцита�
ми, плазматическими клетками, фибробластами,
макрофагами, большими пенистыми клетками (леп�
розные клетки Вирхова). В этих клетках (часто мно�
гоядерных) обнаруживают много светлых вакуолей,
содержащих микобактерии, часто расположенные в
виде пачек сигар или шаров. Лепрозные палочки
также располагаются в больших количествах в меж�
клеточных пространствах (рис. 21�4 на вклейке), в
лимфатических капиллярах, образуя микробные
пробки. Гранулёмы могут сохраняться многие годы,
рассасываться или подвергаться рубцовым измене�
ниям.

Почти всегда наблюдают поражения больших пери�
ферических нервов. В очагах поражения нерва в
большом количестве обнаруживаются лепрозные
клетки, содержащие множество возбудителей. Клет�
ки воспалительного инфильтрата пронизывают пе�
риневрий и эндоневрий. Лимфатические узлы, осо�
бенно бедренные, паховые и локтевые, часто
увеличены в объёме и также содержат значительное
количество возбудителя. Во внутренних органах (се�
лезёнка, яички, надпочечники и др.) обнаружива�
ются множественные лепромы с лепрозными клет�
ками.

•••••  НедифференцированнаяНедифференцированнаяНедифференцированнаяНедифференцированнаяНедифференцированная лепралепралепралепралепра. Состав грану�
лём варьирует от преобладания эпителиоид�
ных клеток при погранично�туберкулоидной
к доминированию макрофагов при погранич�
ной лепроматозной лепре.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз для жизни благоприятный (при ран�
ней диагностике и соответствующем лече�
нии).

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения. Деформация конечностей, укороче�
ние фаланг пальцев вследствие травмы с вторич�
ным инфицированием, слепота, вторичный ами�
лоидоз, узловатая лепрозная эритема. Смерть
больных наступает от сопутствующих заболева�
ний. Очень часто возникает туберкулёз, протека�
ющий крайне неблагоприятно. Вторичное инфи�

1
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цирование многочисленных незаживающих спе�
цифических язв приводит к образованию флег�
мон, абсцессов, сепсису.

Àíòðîïîçîîíîçû
Антропозоонозы — разнообразная группа заболе�
ваний, которыми болеют животные и при опреде�
лённых условиях (при контакте с заражёнными
животными или продуктами их жизнедеятельнос�
ти) может заболеть и человек.

×ÓÌÀ

Чума (МКБ: A20 Чума) — острейшее заболевание
группы карантинных инфекций, протекающее с вы�
раженной интоксикацией, лихорадкой, поражением
лимфатических узлов, септицемией и пневмонией.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: возбудитель — неподвижная грамотри�
цательная бактерия Yersinia pestis семейства
Enterobacteriaceae.

Основной природный резервуаррезервуаррезервуаррезервуаррезервуар — различные грызу�
ны (крысы, белки, луговые собачки, сурки и т.д.),
определённая роль в передаче возбудителя принад�
лежит кошкам.

ПутьПутьПутьПутьПуть заражениязаражениязаражениязаражениязаражения — трансмиссивный, контактный, аэро�
генный. В передаче чумы человеку ведущую роль
играют взрослые особи крысиных блох (Xenopsylla
cheopsis), пожизненно сохраняющие возбудителя.
Блохи инфицируются бактериями, питаясь кровью
грызунов в период бактериемии, предшествующей
гибели животных (трансовариальная передача воз�
будителя у блох отсутствует, бактерии погибают при
попадании в кишечник личинок). При температуре
тела блохи 28 °С возбудитель не образует токсич�
ных для человека продуктов.

ПППППАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗ

ПутьПутьПутьПутьПуть проникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновения. Возбудитель внедряется в организм
в месте укуса блохи, после втирания в кожу блоши�
ных фекалий или масс, срыгиваемых при питании;
при вдыхании инфицированного больным воздуха.

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение лимфогенное и гематогенное в реги�
онарные лимфоузлы и органы. Чаще чумная палоч�
ка не вызывает воспалительных изменений кожи и
мигрирует в ближайший лимфатический узел. Осо�
бо важное значение имеют бурное размножение воз�
будителя, его локализация около капилляров и сосу�
дов, обусловливающая быстрое проникновение в
кровоток. При гематогенном распространении воз�
никает вторичная пневмония, которая начинается
с появления бактериальных эмболов в капиллярах
межальвеолярных перегородок, откуда чумные бак�
терии проникают в просвет альвеол и быстро раз�
множаются, становясь источником аэрогенного пути
заражения.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. В организме человека микроорганизмы, по�
глощённые нейтрофилами (в которых они персисти�
руют), частично погибают, но выжившие бактерии

начинают синтезировать токсические субстанции (фиб�
ринолизин и гиалуронидаза). Патогенез заболевания до
конца не изучен. Ни один Аг или токсин, вырабатывае�
мый возбудителем, в отдельности не в состоянии выз�
вать болезнь.

ОсобенностиОсобенностиОсобенностиОсобенностиОсобенности реакцииреакцииреакцииреакцииреакции иммуннойиммуннойиммуннойиммуннойиммунной системысистемысистемысистемысистемы

Проникшие возбудители активно поглощаются моно�
нуклеарными и полиморфонуклеарными фагоцитами,
однако фагоцитоз носит незавершённый характер и
способствует дальнейшему распространению возбуди�
теля (эндоцитобиоз).

Аг чумной палочки близки к Аг тканей человека, и, воз�
можно, с этим связана медленная выработка АТ, не
достигающих высоких титров.

МеханизмМеханизмМеханизмМеханизмМеханизм развитияразвитияразвитияразвитияразвития заболеваниязаболеваниязаболеваниязаболеваниязаболевания включает 3 ста�
дии.

Лимфогенный перенос от места проникновения до
лимфатических барьеров вызывает множественный
полиаденит.

Распространение бактерий из лимфатических узлов в
кровоток (бактериемия).

Распространение микробов до забарьерных клеточ�
ных систем (генерализованная септицемия).

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления. Инкубационный пери�
од — 3–6 сут (при эпидемиях или септичес�
ких формах сокращается до 1–2 дней). Забо�
левание начинается внезапным подъёмом
температуры тела с головной болью и чувством
разбитости; характерны налёт на языке (на�
тёртый мелом), его отёк, в результате чего речь
становится невнятной; в тяжёлых случаях раз�
вивается психоз. По клиническим проявлени�
ям выделяют преимущественно локальные
(кожная, кожно�бубонная и бубонная), ге�
нерализованные (первично� и вторично�сеп�
тическая) и внешне диссеминированные
формы (первичная и вторичная лёгочная, ки�
шечная).

БубоннаяБубоннаяБубоннаяБубоннаяБубонная чумачумачумачумачума. Кардинальный признак — бубон (чаще
подмышечный или паховый), ранний признак —
ощущение сильной боли в месте будущего развития
бубона (часто больной вынужден принимать неес�
тественные позы). Возможно развитие вторичной
чумной пневмонии и/или генерализованного чум�
ного сепсиса (пневмония осложняет 5–10% бубон�
ных поражений и резко утяжеляет состояние больно�
го); иногда — вторичного чумного (геморрагический)
менингита (как правило, заканчивается смертью
больного). Смертность при нелеченой бубонной
чуме — 5%.

Первично�лёгочнаяПервично�лёгочнаяПервично�лёгочнаяПервично�лёгочнаяПервично�лёгочная чумачумачумачумачума — молниеносная и чрезвы�
чайно контагиозная форма; распространяется воз�
душно�капельным путём и эпидемически наиболее
опасна. Больной выделяет с мокротой большое число
возбудителей, при этом объём мокроты может дости�
гать огромных количеств. Показатель смертности в
нелеченых случаях близок к 100%. Смерть наступает
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через 2–6 сут после первичного аэрогенного контакта
с инфекцией.

КишечнаяКишечнаяКишечнаяКишечнаяКишечная чумачумачумачумачума проявляется профузной диареей с
обильными выделениями крови и слизи, возможны
сильные боли в эпигастральной области и чувство
общего недомогания, обычно заканчивается смер�
тью больного.

Первично�септическаяПервично�септическаяПервично�септическаяПервично�септическаяПервично�септическая чумачумачумачумачума характеризуется многочис�
ленными геморрагиями на коже и слизистых обо�
лочках; тяжёлые случаи характеризуются массивны�
ми кровотечениями из почек, кишечника и примесью
крови в рвотных маccax. Генерализация процесса
возникает без местных проявлений; типичны исклю�
чительно быстрое диссеминирование возбудителя в
организме, массивные интоксикация и бактериемия.
Заболевание быстро заканчивается смертью боль�
ного.

Вторично�септическаяВторично�септическаяВторично�септическаяВторично�септическаяВторично�септическая чумачумачумачумачума — исход (осложнение) дру�
гих форм болезни, протекает также крайне тяжело,
клинически проявляется возникновением вторич�
ных очагов инфекции, бубонов и признаками ге�
моррагической септицемии. Вторично�лёгочная фор�
ма — осложнение бубонной чумы — клинически
сходна с первичной.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

При подозрении на чуму соблюдаются особые
меры предосторожности во время вскрытия, для
установления диагноза обязательно бактериоло�
гическое исследование.

Различают бубонную, кожно�бубонную (кож�
ную), кишечную, первично�лёгочную, первич�
но�септическую формы чумы.

•••••  БубоннаяБубоннаяБубоннаяБубоннаяБубонная формаформаформаформаформа возникает при проникнове�
нии возбудителя через кожу и характеризуется
воспалением регионарных лимфоузлов (пер�
вичный чумной бубон). Чаще всего чумные бу�
боны локализуются в паховой и бедренной об�
ластях (у детей — в подмышечной области).
Они могут быть единичными или множествен�
ными.

ПатогенетическиПатогенетическиПатогенетическиПатогенетическиПатогенетически различают: первичные бубоны 1�
го порядка, представляющие собой поражение ре�
гионарных лимфоузлов; первичные бубоны 2�го и
более порядков при лимфогенном распростране�
нии инфекции; вторичные, или гематогенные, бу�
боны (возникают в процессе гематогенной генера�
лизации инфекции).

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически

Кожа над бубоном напряжена, лоснится, синева�
то�красного или тёмно�бурого цвета, величина бу�
бона тем больше, чем резче выражен периаденит
(чаще имеет размер куриного яйца или яблока
среднего размера). Редко бубоны бывают распо�
ложены скрыто в глубине тканей.

Лимфоузлы, входящие в бубон, спаяны между со�
бой, тестоватой консистенции, неподвижны.

Очертания их плохо различимы (окружающая
клетчатка имеет вид отёчной, геморрагической,
желеобразной массы). По внешнему виду лимфо�
узлы напоминают свёртки крови. На разрезе ткань
узлов набухшая, тёмно�красного цвета, с очагами
геморрагического пропитывания и некрозов раз�
личной величины. Увеличиваясь до 1–10 см в ди�
аметре, лимфоузел размягчается, может нагноить�
ся с последующим рассасыванием и рубцеванием,
реже — спонтанно дренироваться, что сопровож�
дается изъязвлением. При благоприятном исходе
язвы рубцуются, но чаще наблюдается лимфо� и
гематогенная генерализация процесса.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически наблюдают картину серозно�ге�
моррагического лимфаденита и периаденита. Вос�
паление всех тканей постоянно носит геморраги�
ческий характер. В синусах лимфоузлов
обнаруживают огромное количество возбудителей.
В первичных бубонах 2�го и дальнейших порядков
наблюдаются аналогичные процессы, но интенсив�
ность их менее выражена.

При развитии геморрагического некроза лимфатичес�
кого узла и утрате барьерной функции в кровоток
поступает большое количество бактерий, что ведёт
к гематогеннойгематогеннойгематогеннойгематогеннойгематогенной генерализациигенерализациигенерализациигенерализациигенерализации с развитием чум�
ной бактериемии, вторичной чумной пневмонии и
септицемии, проявлением которой являются сыпь,
множественные геморрагии, дистрофия и некроз
паренхиматозных клеток внутренних органов и по�
явление вторичных бубонов (серозно�геморраги�
ческий и геморрагически�некротический лимфаде�
нит).

Характерен внешнийвнешнийвнешнийвнешнийвнешний видвидвидвидвид трупатрупатрупатрупатрупа — кахексия, резко
выраженное трупное окоченение, на коже –гемор�
рагическая, папулёзная и пустулёзная сыпь, часто с
образованием язв, входные ворота на коже обычно
не определяются. Мышцы сухие, тёмного цвета, на
слизистых и серозных оболочках множественные
геморрагии. В серозных полостях наблюдают скоп�
ление прозрачной жидкости. Селезёнка увеличена
в 2–4 раза, дряблая, капсула напряжена, на разре�
зе тёмно�красного цвета с очагами некрозов, даёт
обильный соскоб пульпы. В ткани селезёнки и под
капсулой видны многочисленные очаги кровоиз�
лияний.

ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие увеличены, с очагами серозно�геморрагичес�
кой и гнойно�геморрагической пневмонии (вторич�вторич�вторич�вторич�вторич�
наянаянаянаяная чумнаячумнаячумнаячумнаячумная пневмонияпневмонияпневмонияпневмонияпневмония) и множественными оча�
гами некрозов. Вторичная чумная пневмония имеет
важное эпидемиологическое значение. При кашле
такие больные выделяют огромное количество чум�
ных палочек, при вдыхании заражённого воздуха
возникает первичная лёгочная чума.

Печень с мелкими очагами некрозов и кровоизлия�
ний (чаще под капсулой), почки увеличены, пол�
нокровны, с очагами кровоизлияний в корковом
слое и в слизистой оболочке лоханки. В надпочеч�
никах выраженная гиперемия, множественные
очажки кровоизлияний и некрозов (как в коре, так
и в мозговом веществе). В мозговых оболочках —
гиперемия и отёк, скопление большого количества
жидкости в субдуральном пространстве, иногда
наблюдают обширные кровоизлияния и развитие
энцефалитов, менингоэнцефалитов и абсцессов
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мозга. В симпатических ганглиях — гиперемия, кро�
воизлияния. При микроскопии обнаруживают гиа�
линовые тромбы в мелких и более крупных сосудах,
дистрофию и некроз в ганглиозных клетках.

•••••  КожноКожноКожноКожноКожно�бубонная�бубонная�бубонная�бубонная�бубонная (кожнаякожнаякожнаякожнаякожная) формаформаформаформаформа отличается тем,
что имеется первичное поражение кожи в месте
внедрения инфекта — чумной геморрагический
карбункул или «чумная фликтена» (везикула с ге�
моррагическим содержимым), представляющие
собой первичныйпервичныйпервичныйпервичныйпервичный аффектаффектаффектаффектаффект, к которому присоеди�
няются также лимфангитлимфангитлимфангитлимфангитлимфангит и лимфаденитлимфаденитлимфаденитлимфаденитлимфаденит (первич�
ный бубон). В месте развития первичного аффек�
та кожа отёчна, уплотнена, тёмно�красного цвета
вследствие геморрагического пропитывания, с
очагами некрозов. Карбункул затем изъязвляет�
ся, развивается септицемия с изменениями, опи�
санными для бубонной формы.

•••••  КишечнаяКишечнаяКишечнаяКишечнаяКишечная формаформаформаформаформа. Характерны серозно�геморра�
гический энтероколит с поражением лимфоузлов;
множественные кровоизлияния в коже, слизис�
тых, серозных оболочках: реже — массивные кро�
вотечения из кишечника и желудка; дистрофия,
некрозы и кровоизлияния в паренхиматозных
органах.

•••••  Первично�лёгочнаяПервично�лёгочнаяПервично�лёгочнаяПервично�лёгочнаяПервично�лёгочная формаформаформаформаформа возникает при вдыха�
нии инфицированного воздуха, характеризуется
необычайно тяжёлым течением на фоне септи�
ческих проявлений, основные изменения сосре�
доточены в лёгких. Возникает долевая пневмония
с поражением плевры (плевропневмония). Обыч�
но поражается одна или несколько долей. Пора�
жённая ткань увеличена в объёме, плотная, плевра
над ней резко гиперемирована с фибринозными
наложениями и многочисленными кровоизлия�
ниями, плевральный выпот — серозно�геморра�
гический. На разрезе ткань лёгкого однородно�
гладкая, серовато�красного или
желтовато�красного цвета, с участками некроза
более бледной окраски. С поверхности разреза
стекает мутная кровянистая жидкость, содержа�
щая огромное количество чумных палочек.
При микроскопии в начале заболевания от�
мечают полнокровие, в просвете альвеол —
серозно�геморрагический экссудат (местами
примесь эритроцитов столь значительна, что
производит впечатление внутриальвеолярных
кровоизлияний). В экссудате обнаруживают
большое количество возбудителей (главным
образом в виде муфт вокруг сосудов, брон�
хов и субплеврально), единичные альвеоляр�
ные макрофаги и нейтрофилы. Затем разви�
ваются стазы, тромбозы, очаги кровоизлияний
и некрозов, вокруг которых развивается нагное�
ние.

Слизистая дыхательных путей набухшая, гиперемирова�
на, с участками кровоизлияний, покрыта пенистой,
кровянистой жидкостью.

Паратрахеальные и бронхиальные лимфоузлы увеличе�
ны, полнокровны, при микроскопии в их синусах на�
ходят огромное количество чумных палочек, очаги
некрозов и кровоизлияний.

Во внутренних органах — резкое полнокровие, дистро�
фия, очаги кровоизлияний и некрозов.

•••••  Первично�септическаяПервично�септическаяПервично�септическаяПервично�септическаяПервично�септическая формаформаформаформаформа характеризуется
картиной сепсиса без видимого первичного
аффекта, многочисленными геморрагиями на
коже и слизистых оболочках; тяжёлые слу�
чаи характеризуются массивными кровотече�
ниями из почек, кишечника и желудка.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный. Первично�лёгочная,
кишечная и септическая формы протекают
молниеносно, почти всегда летальны.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: прогрессирование бубонной фор�
мы до септической и лёгочной форм, некроз
бубона, перикардит, РДСВ и менингит.
СмертьСмертьСмертьСмертьСмерть наступает от интоксикации, кахексии
(чумной маразм), лёгочных осложнений.

ÒÓËßÐÅÌÈß

Туляремия (МКБ: A21 Туляремия) — острое
инфекционное природно�очаговое заболевание
из группы бактериальных антропозоонозов, ха�
рактеризующееся интоксикацией, лихорадкой
и поражением лимфатических узлов, протека�
ющее остро или хронически. Болезнь встреча�
ется в виде эпидемий у охотников, возможны
спорадические случаи.

ЭтиологЭтиологЭтиологЭтиологЭтиологияияияияия. Возбудитель — мелкие неподвижные
грамотрицательные коккобациллы Francisella
tularensis.

ПриродныйПриродныйПриродныйПриродныйПриродный резервуаррезервуаррезервуаррезервуаррезервуар — домовые мыши, полёвки, во�
дяные крысы, ондатры и зайцы, среди которых появ�
ляются чумоподобные эпидемии. Человек заражается
от больных животных, кровососущих членистоногих
(клещей, слепней). Заражение от больных людей
практически не наблюдается.

ПутиПутиПутиПутиПути заражениязаражениязаражениязаражениязаражения — контактный, трансмиссивный (при
укусе переносчика), алиментарный и ингаляционный.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез имеет много общего с чумой («доб�
рокачественная чума»).

ПутьПутьПутьПутьПуть проникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновенияпроникновения. Возбудитель проникает в орга�
низм через неповреждённые кожные покровы и сли�
зистые оболочки. Инкубационный период 3–8 сут.

ВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрение. В месте внедрения изредка может возни�
кать первичный аффект (пустула, изъязвление).

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. Из места внедрения бактерии лим�
фогенно распространяются в регионарные лимфо�
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узлы (чаще подмышечные или паховые), вызывая их
воспаление (первичные туляремийные бубоны). За�
тем возбудитель распространяется лимфогенно и ге�
матогенно. Генерализация процесса сопровождается
появлением сыпи и происходит на фоне формирова�
ния иммунных реакций.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие — некроз с последующим развитием гра�
нулематозной реакции.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления. Начало болезни ост�
рое и сходное при всех формах. Характерны
озноб, высокая температура тела, упорная
головная боль, мышечные боли. Отмечают
пастозность и гиперемию лица, конъюнктив,
слизистой оболочки рта и носоглотки, инъ�
екцию склер. У большинства наблюдают ре�
гионарные лимфадениты, у некоторых (чаще
при затяжном течении) — сыпь в виде эри�
темы, розеол, петехий или папул, иногда на
симметричных участках (носки, чулки, перчат�
ки и др.). Высыпания сохраняются 8–12 сут,
после них остаются шелушение и пигмента�
ция. С 3–5�х суток появляется сухой кашель.
С первых дней болезни отмечают увеличе�
ние печени, а с 6–9�х суток — увеличение
селезёнки. В моче умеренная альбуминурия,
цилиндрурия и гематурия. В крови лейкоци�
тоз и увеличение СОЭ.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

Различают 3 формы: бубонную (которая может
быть в виде кожно�бубонной, ангинозно�бубон�
ной, абдоминальной, глазо�бубонной), генерали�
зованную (септическую) и лёгочную (возник�
новение их во многом зависит от пути
проникновения, входных ворот инфекции). В
морфологическом отношении реакция организ�
ма на инфект складывается из альтерации (пер�
вичного некроза ткани), экссудации с пропи�
тыванием тканей серозным или фибринозным
экссудатом и пролиферации с образованием
гранулём.

•••••  БубоннаяБубоннаяБубоннаяБубоннаяБубонная формаформаформаформаформа. Первичный бубон форми�
руется на 2–3�и сутки болезни. Чаще на�
блюдают подмышечные, шейные и подче�
люстные бубоны. Лимфатические узлы мало
болезненны, имеют чёткие контуры, спая�
ны между собой. При нагноении обычно
через 2–4 нед бубон вскрывается, и отделя�
ется густой сливкообразный гной через сви�
щевой ход. Образующиеся язвы и свищи
длительно не заживают, болезнь приобрета�
ет хроническое течение, в исходе образуют�
ся рубцы.

При микроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопии обнаруживают выраженный узел�
ковый гранулематоз. Туляремийные гранулёмы состоят
из эпителиоидных клеток, расположенных вокруг
очага творожистого некроза; лимфоидных, гигантс�
ких, плазматических клеток и эозинофилов или ней�
трофилов — в периферической зоне (напоминают
туберкулёзные, отличаясь наклонностью к нагное�
нию).

Во внутренних органах наблюдаются дистрофия, при
летальных случаях — множественные очажки некроза
бело�жёлтого цвета, напоминающие милиарные бу�
горки. В печени, лёгких, надпочечниках, почках,
костном мозге обнаруживают гранулёмы. Селезёнка
увеличена, напоминает септическую, в ней находят
большое количество гранулём и мелких очагов не�
кроза.

•••••  Кожно�бубоннаяКожно�бубоннаяКожно�бубоннаяКожно�бубоннаяКожно�бубонная формаформаформаформаформа развивается после
трансмиссивной передачи. На месте укуса
насекомого появляется папула, превращаю�
щаяся в неглубокую язву. Наблюдают также
лимфангоит и регионарный лимфаденит.

При микроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопии обнаруживают некроз эпидермиса,
в дерме — туляремийные гранулёмы.

•••••  Ангинозно�бубоннуюАнгинозно�бубоннуюАнгинозно�бубоннуюАнгинозно�бубоннуюАнгинозно�бубонную иииии абдоминальнуюабдоминальнуюабдоминальнуюабдоминальнуюабдоминальную формыформыформыформыформы
наблюдают при алиментарном пути зараже�
ния. При ангинозно�бубонной начиная с 4–
5�х суток отмечают гиперплазию миндалин,
серовато�белые налёты (чаще односторонние).
Постепенно развиваются некротические про�
цессы, и появляются глубокие медленно за�
живающие язвы. Одновременно поражаются
регионарные лимфоузлы с развитием лимфа�
денитов.

При микроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопии в лимфоидной ткани обнаружива�
ют туляремийные гранулёмы. Для абдоминальной
формы характерны сильные боли в животе, рвота,
метеоризм, задержка стула, иногда диарея. Наблю�
дают поражение лимфоидного аппарата кишечника и
брыжеечных лимфатических узлов, в которых фор�
мируются описанные выше гранулёмы.

•••••  Глазо�бубоннаяГлазо�бубоннаяГлазо�бубоннаяГлазо�бубоннаяГлазо�бубонная форма возникает в тех случа�
ях, когда возбудитель проникает через конъ�
юнктиву глаза. Протекает с характерным
конъюнктивитом (конъюнктивит Ларина) и
поражением группы лимфоузлов головы или
шеи.

•••••  ЛёгочнаяЛёгочнаяЛёгочнаяЛёгочнаяЛёгочная формаформаформаформаформа возникает при воздушно�ка�
пельном заражении, протекает с развитием
бронхита или первичной туляремийной пнев�
монии (мелко� и крупноочаговой, чаще дву�
сторонней) и регионарного лимфаденита.
Поражения в лёгких напоминают очаги тво�
рожистого некроза при туберкулёзе.

При микроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопии в лёгких обнаруживают серозно�
фибринозный или серозно�геморрагический экссудат
с примесью лимфоцитов и макрофагов, участки не�
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кроза и гранулематоза, захватывающие обширные уча�
стки, иногда целую долю. В лимфоузлах также на�
блюдают гранулёмы с очагами некроза в центре,
имеющие склонность к нагноению.

•••••  ГенерализованнаяГенерализованнаяГенерализованнаяГенерализованнаяГенерализованная (тифоиднаятифоиднаятифоиднаятифоиднаятифоидная) формаформаформаформаформа: харак�
терны тяжёлое тифоподобное или септичес�
кое течение при отсутствии первичного оча�
га поражения и регионарного лимфаденита
и образование гранулём во внутренних органах.
Возможные осложнения — вторичная туля�
ремийная пневмония, менингоэнцефалит, пери�
тонит, перикардит, миокардиодистрофия (с
формированием гранулём, мелкоочаговых
некрозов и поражением сосудов). Для под�
тверждения диагноза необходимо бактерио�
логическое исследование.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз при своевременном и адекватном ле�
чении — благоприятный, наступает полное
выздоровление. При генерализованной фор�
ме летальность достигает 3%, при лёгочной —
до 10%.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения — абсцесс лёгких, образование
каверн, РДСВ, поражения печени и почек,
остеомиелит, менингит, эндокардит, перикар�
дит, перитонит, медиастинит.

ÑÈÁÈÐÑÊÀß ßÇÂÀ

Сибирская язва (греч. anthrax — уголь; МКБ:
A22 Сибирская язва) — острое инфекционное
заболевание из группы бактериальных антро�
позоонозов, протекающее в кожной (с образо�
ванием карбункула и язвы) или генерализован�
ной форме в зависимости от места внедрения
возбудителя, обусловленного путём передачи
инфекции. У человека заболевание связано с
профессией (сельскохозяйственные рабочие,
работники боен, шерстобиты и щёточники).
Эндемичные районы — Азия, Южная Африка,
Южная Америка и Австралия. Спорадические
случаи регистрируют в странах Европы, в Рос�
сийской Федерации и США. В сельских райо�
нах заболеваемость носит сезонный характер
(пик заболеваемости — лето).

Этиология.Этиология.Этиология.Этиология.Этиология. Возбудитель — грамположительная
неподвижная спорообразующая бактерия
Bacillus anthracis. Споры сохраняют жизнеспо�
собность несколько десятков лет (в воде —
до 10 лет, в почве — до 30 лет), выдерживают
кипячение в течение 1 ч, устойчивы к дей�
ствию дезинфицирующих средств.

ПутиПутиПутиПутиПути заражения — вдыхание (формируется первич�
но�лёгочная форма), заглатывание (кишечная фор�
ма) или проникновение через порезы и ссадины спор

B. anthracis. Значительную эпидемиологическую опас�
ность представляют скотомогильники, особенно если
трупы животных, павших от сибирской язвы, были за�
рыты без надлежащих предосторожностей. Опреде�
лённая роль в распространении инфекции в летние
месяцы принадлежит кровососущим насекомым —
слепням и мухам�жигалкам.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

ВходныеВходныеВходныеВходныеВходные воротаворотаворотаворотаворота: микротравмы кожных покровов и сли�
зистых оболочек (конъюнктива, ЖКТ, дыхательные
пути).

ВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрение. При попадании в организм человека или
животного споры превращаются в вегетативные
формы, способные вызвать заболевание.

РеакцияРеакцияРеакцияРеакцияРеакция иммуннойиммуннойиммуннойиммуннойиммунной системысистемысистемысистемысистемы. После проникновения в
организм сибиреязвенная бактерия образует капсу�
лу, что препятствует фагоцитозу и формированию
иммунитета, токсины и метаболиты возбудителя
вызывают отрицательный лейкотаксис.

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение вначале происходит лимфогенно с на�
коплением бактерий в регионарных лимфоузлах,
затем — гематогенно, что приводит к бактериемии
и сепсису.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Токсины и метаболиты повреждают эн�
дотелий лимфатических сосудов с развитием сероз�
но�геморрагического воспаления, позднее приводя�
щего к некрозу тканей. Проявление клинических
признаков сибирской язвы опосредовано действи�
ем токсина. Аккумуляция токсина в тканях и его
воздействие на ЦНС приводят к летальным исхо�
дам на фоне лёгочной недостаточности и гипок�
сии. После перенесённого заболевания развивает�
ся стойкая невосприимчивость к последующим
заражениям.

КлинКлинКлинКлинКлиническаяическаяическаяическаяическая картинакартинакартинакартинакартина. Инкубационный период —
от нескольких часов до 8 сут (в среднем 2–3
дня). Различают кожную, лёгочную (предла�
гается и другой термин — ингаляционную),
кишечную и септическую формы, последняя
может протекать в лёгочном или кишечном
вариантах.

КожнаяКожнаяКожнаяКожнаяКожная формаформаформаформаформа наблюдается у 95% больных. Наиболее
часто очаг (сибиреязвенный карбункул) локализован
на верхних конечностях, голове, шее (кожа откры�
тых частей тела поражается чаще, чем закрытых,
особенно подвергающихся бритью). Больные отме�
чают зуд, температура тела высокая, характерны
регионарные лимфадениты и лимфангииты, нару�
шения со стороны ССС: тахикардия, падение АД,
тошнота, рвота и анорексия. При благоприятном
течении температура держится 5–6 сут, затем кри�
тически снижается, происходит заживление мест�
ного очага. Может осложняться вторичной септи�
цемией.

При лёгочнойлёгочнойлёгочнойлёгочнойлёгочной формеформеформеформеформе наблюдаются выраженная инток�
сикация, насморк, кашель, светобоязнь, сильная
боль в груди, гиперемия конъюнктив и слезотече�
ние, тахикардия, одышка, цианоз, обильное пото�
отделение, бред, судороги, падение АД. При быст�
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ро развивающейся сердечно�сосудистой недостаточ�
ности смерть больного наступает на 2–3�и сутки.

КишечнаяКишечнаяКишечнаяКишечнаяКишечная формаформаформаформаформа сибирской язвы характеризуется по�
ражением ЖКТ, интоксикацией, рвотой и диарей с
кровью, болями в животе, развивается воспаление
брюшины, приводящее к появлению выпота, про�
бодению кишечной стенки и перитониту. На коже
часто появляются геморрагические высыпания и
вторичные пустулы. Смерть больного наступает че�
рез 3–4 дня при прогрессирующей сердечной недо�
статочности.

СептическаяСептическаяСептическаяСептическаяСептическая формаформаформаформаформа с летальностью через 2–3 сут.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

В зависимости от пути проникновения разви�
ваются кожная (конъюнктивальная), кишечная,
лёгочная, септическая формы.

КожнаяКожнаяКожнаяКожнаяКожная формаформаформаформаформа развивается наиболее часто. В
месте входных ворот инфекции формируется
первичный аффект, сначала появляется крас�
новатое пятно, быстро трансформирующееся
в папулу медно�красного цвета. Через несколь�
ко часов на месте папулы образуется везикула
2–3 мм в диаметре, её содержимое сначала се�
розное, затем становится серозно�геморраги�
ческим, тёмным, кровянистым (pustula
maligna) и формируется сибиреязвенный ге�
моррагический карбункул, приподнимающий
кожу в виде конуса. Из�за сильного зуда боль�
ные часто срывают везикулу, или она лопается
сама, и на её месте образуется струп, быстро
чернеющий или увеличивающийся в размерах.
Характерно образование дочерних пустул, про�
ходящих все этапы развития и сливающихся в
один коричнево�чёрный струп с твёрдой, как
бы обгорелой коркой. Струп окружает инфиль�
трат в виде багрового вала; как правило, к нему
присоединяется отёк, охватывающий большие
участки. В отёчных тканях обнаруживают боль�
шое количество возбудителей, экссудат беден
клеточными элементами, некроз распростра�
няется в толщу дермы и подкожной клетчатки.
К первичному аффекту присоединяются реги�
онарный серозно�геморрагический лимфаде�
нит и лимфангит. Лимфатические узлы увели�
чены, на разрезе тёмно�красного цвета, резко
полнокровные, отёчны, с геморрагическим
пропитыванием ткани, в которой находят боль�
шое количество микробов (рис. 21�5 на вклей�
ке). Клетчатка вокруг узлов также отёчна, с уча�
стками кровоизлияний. Через 2–4 нед струп
отторгается с образованием язвы, отёчность
тканей постепенно уменьшается, лимфадени�
ты и лимфангиты исчезают, на месте зажившей
язвы образуется плотный белый рубец.

К вариантам кожной формы относятся случаи, при
которых локализованные первичные образования
в виде карбункула не формируются, а возникает
острое разлитое серозно�геморрагическое воспале�
ние кожи. Опасной является локализация сибире�
язвенных поражений на лице и слизистой губ: воз�
никающий воспалительный отёк может
распространиться на шею и верхние дыхательные
пути, вызвать асфиксию и смерть.

Конъюнктивальная форма (разновидность кожной)
сопровождается серозно�геморрагическим воспале�
нием тканей глаза (офтальмит), отёком окружаю�
щей его клетчатки. Часто процесс распространяет�
ся в полость черепа и развивается сибиреязвенный
геморрагический менингоэнцефалит, часто закан�
чивающийся летально. При этом вся выпуклая по�
верхность полушарий мозга бывает покрыта как бы
чепчиком тёмно�красного цвета («шапочка карди�
нала»). В геморрагическом экссудате обнаружива�
ется огромное количество возбудителей.

При тяжёлом течении кожная форма осложняется
развитием сибиреязвенного сепсиса и менингоэн�
цефалита, геморрагической пневмонии, геморраги�
ческого энтерита с поражением лимфоузлов и се�
лезёнки.

ЛёгочнаяЛёгочнаяЛёгочнаяЛёгочнаяЛёгочная формаформаформаформаформа сибирской язвы (болезнь сор�
тировщиков шерсти) развивается при вдыхании
спор и пpотекает крайне тяжело. Pазвивается
сливная геморрагическая пневмония, остро
развиваются отёк лёгких и геморрагический
плеврит. В мокротe (обильная, пенистая, кро�
вавая, типа малинового желе) выявляют боль�
шое количество сибиреязвенных палочек.

При микроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопии в просвете альвеол — сеpозно�
геморрагический экссудат и огромное количество
сибиреязвенных палочек. Поражаются также брон�
хиальные лимфоузлы, они увеличены, имеют чёр�
но�красный цвeт. Острые геморрагические
изменeния наблюдают в миндалинах и дыхатель�
ных путях В переднем средостении — геморраги�
ческий медиастинит с характерным желеобразным
отёком.

КишечнаяКишечнаяКишечнаяКишечнаяКишечная формаформаформаформаформа протекает очень тяжело (ле�
тальность до 100%), поражается дистальный
отдeл тонкой кишки, в котором появляются
обширные участки геморрагического пропиты�
вания и поверхностные язвы. Выделяют оча�
говые (карбункулёзные), диффузные (отёчные)
и смешанные фоpмы поражения. Бpыжеечные
лимфоузлы, ткань брыжейки и забрюшинная
клетчатка резко отёчны, пропитаны серозно�
геморрагическим экссудатом, имеют чёрно�
красный цвет. В полости брюшины — сеpозно�
геморрагический выпот.

При микроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопии обнаруживают серозно�геморра�
гический энтерит, геморpагический лимфаденит с
множеством палочек в экссудате. Почти постоян�
но кишечную форму осложняет сепсис.

1
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СептическаяСептическаяСептическаяСептическаяСептическая формаформаформаформаформа характеризуется общими
проявлениями инфекции при отсутствии мест�
ных изменeний и чаще всего заканчивается смер�
тью. При вскрытии трупа всегда обнаруживается
резкая венозная гиперемия внутренних органов, кровь
тёмно�красная, не свёртывается, селезёнка увеличе�
на, капсула её напряжена, на разрезе тёмно�вишнёво�
го цвета, пульпа даёт обильный соскоб, в мазках кро�
ви и соскобах селезёнки обнаpуживают огромное
количество сибиреязвенных палочек. Часто обна�
руживают геморрагический менингоэнцефалит,
лимфаденит, мелкие кровоизлияния и отёк слизи�
стых оболочек и pазличных органов.

При микроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопии находят разрушение стенок мелких
сосудов, их разрывы, кровоизлияния, большое чис�
ло возбудителей в различных органах и тканях.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз при кожной форме благоприятный,
чаще всего заканчивается выздоровлением (в
25% развивается сибиреязвенный сепсис).

СмертьСмертьСмертьСмертьСмерть больных сибирской язвой наступает при
лёгочной, кишечной и септической формах, а
также при развитии менингита и пневмонии,
осложняющих кожную форму.

Частые осложненияосложненияосложненияосложненияосложнения всех форм заболевания —
бактериемии и вторичные инфекции.

Áîëåçíè, âûçûâàåìûå
ïðîñòåéøèìè

ÒÎÊÑÎÏËÀÇÌÎÇ

Токсоплазмоз (МКБ: B58 Токсоплазмоз) — па�
разитарное заболевание, характеризующееся
хроническим течением, протекающее с пора�
жением нервной системы, глаз, увеличением
печени и селезёнки, частым поражением по�
перечнополосатой мускулатуры. Заболевание
распространено повсеместно. Риск заболева�
ния токсоплазмозом увеличивается с возрас�
том, при профессиональных контактах с жи�
вотными и птицами.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: возбудитель — простейшее Toxoplasma
gondii класса споровиков. Жизненный цикл
включает стадии полового и бесполого раз�
множения.

ПервичныеПервичныеПервичныеПервичныеПервичные иииии основныеосновныеосновныеосновныеосновные хозяевахозяевахозяевахозяевахозяева — домашние кошки и
прочие представители семейства кошачьих, в орга�
низме которых происходит половое размножение
возбудителя. Первичное заражение кошек происхо�
дит при поедании грызунов, содержащих ооцисты,
из которых выходят паразиты (спорозоиты), про�
никающие в клетки кишечника и превращающиеся
в тропозоиты, которые размножаются бесполым
путём (шизогония). Половое размножение возбудите�

ля также происходит в клетках слизистой оболочки
кишечника. Слияние разнополых гаметоцитов приво�
дит к образованию зиготы (ооцисты). Ооцисты — ок�
руглые образования с плотной бесцветной двухслой�
ной оболочкой и диаметром 9–14 мкм. Из организма
кошек выделяются с испражнениями, хорошо сохра�
няются в почве; при их заглатывании заражаются жи�
вотные, в том числе грызуны. Весь цикл репродукции
в организме окончательного хозяина занимает 1–3 нед.

ЗаражениеЗаражениеЗаражениеЗаражениеЗаражение человекачеловекачеловекачеловекачеловека происходит алиментарным путём
при проникновении ооцист или тканевых цист (при
употреблении сырых или полусырых мясопродук�
тов, а чаще с немытыми овощами и фруктами), реже
через кожу (при разделке туш, работах с лаборатор�
ным материалом) и трансплацентарно от матери
плоду (1:2 на 700 нормальных родов). Токсоплазмы
поражают человека, многих диких и домашних жи�
вотных и птиц, в организме которых паразит про�
ходит бесполый цикл развития и размножения.

ПППППАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗ

•••••  ВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрение. Из проникших в организм ооцист в ки�
шечнике выходят паразиты, активно поглощаемые
макрофагами. Они попадают в регионарные лимфа�
тические узлы. Фагоцитоз — незавершённый.

•••••  РазмножениеРазмножениеРазмножениеРазмножениеРазмножение. В цитоплазме макрофагов начинается
первый этап шизогонии. На более поздних этапах
шизогонии макрофаги погибают и высвободившиеся
паразиты (тахизоиты) инвазируют клетки организма
(подвержены любые ядросодержащие клетки).

Для острой стадии инвазии характерно образование в
поражённых клетках скоплений токсоплазм (псев�
доцисты). При их разрушении паразиты инвазиру�
ют соседние клетки, и цикл повторяется.

При хронических процессах возбудитель образует ис�
тинные цисты с плотной оболочкой (средний раз�
мер 100 мкм). Каждая циста содержит более сотни
паразитов (брадизоиты), расположенных так плот�
но, что на препаратах видны одни ядра. Особенно в
большом количестве цисты обнаруживаются в го�
ловном мозге и мышцах. Эта фаза — конечная для
паразита в организме всех животных, исключая
окончательного хозяина, в котором завершается
жизненный цикл.

•••••  РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. Возбудитель (спорозоиты) диссеми�
нирует по лимфатическим сосудам внутри макрофа�
гов. Затем фаза лимфогенного заноса сменяется фа�
зой гематогенной диссеминации в различные органы
(паразитемия развивается только в острой стадии).

•••••  ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. В лимфоузлах паразиты вызывают ги�
перплазию, воспалительно�гранулематозный процесс.
В острой стадии ведущий признак — увеличение лим�
фатических узлов. Воспалительные и дегенеративные
изменения в тканях связаны как с непосредственным
действием паразитов на клетки, так и с продуктами
жизнедеятельности и вызываемой ими сенсибилиза�
ции организма. В очагах некроза могут откладывать�
ся соли кальция, вызывая образование кальцифика�
тов. Цисты сохраняются в организме годами и
десятилетиями. Токсоплазмоз имеет выраженную на�
клонность к затяжному течению с периодическими обо�
стрениями.
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•••••  ВнутриутробноеВнутриутробноеВнутриутробноеВнутриутробноеВнутриутробное инфицированиеинфицированиеинфицированиеинфицированиеинфицирование при гематогенном за�
ражении плода приводит к различным поражениям в
зависимости от сроков беременности и массивности
инвазии. Наиболее тяжёлая патология развивается при
инфицировании в период органогенеза в 1�м тримес�
тре беременности. При возникновении тяжёлого ге�
нерализованного процесса возможны гибель плода,
самопроизвольный выкидыш, мертворождение или
рождение ребёнка с клиникой хронического врождён�
ного токсоплазмоза. В случае инфицирования в по�
здние сроки беременности у ребёнка вскоре после
рождения развиваются симптомы острого токсоплаз�
моза с поражением внутренних органов.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления. Инкубационный пери�
од составляет 3–14 дней. В зависимости от спо�
соба заражения различают приобретённый и врож�
дённый токсоплазмоз.

ПППППАААААТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

•  При приобретённом токсоплазмозе изменений
в области входных ворот не наблюдают.

•  При лимфогенной диссеминации (относитель�
но лёгкая форма) наиболее часто поражаются
затылочные и шейные лимфоузлы, которые
увеличиваются в размерах, спаиваются между
собой.

ПриПриПриПриПри микроскопическоммикроскопическоммикроскопическоммикроскопическоммикроскопическом исследовании лимфатичес�
ких узлов выявляют триаду: реактивная диффуз�
ная фолликулярная гиперплазия, образование гра�
нулём (рассеянные скопления эпителиоидных,
плазматических клеток, гистиоцитов, эозинофилов
и гигантских многоядерных макрофагов), фокаль�
ное расширение синусов с моноцитарными клет�
ками. Некрозы наблюдаются редко. Возможно вы�
явление Toxoplasma gondii в тканях мозга при ЭМ,
в пероксидазно�антипероксидазном тесте либо раз�
личными иммунофлюоресцентными методами.
Наибольшее распространение получил метод не�
прямой иммунофлюоресценции.

•  При гематогенной диссеминации (наблюдает�
ся редко) развиваются тяжёлая генерализован�
ная форма с поражением головного мозга, внут�
ренних органов, сыпью и латентная форма
(имеет большое значение как источник инфи�
цирования плода, характеризуется отсутстви�
ем тканевой реакции, в органах обнаружива�
ются только цисты). При генерализованной
форме во внутренних органах и головном моз�
ге находят очаговые некрозы, продуктивные
васкулиты, интерстициальное или гранулема�
тозное воспаление (межуточный миокардит,
гепатит, интерстициальная пневмония). Ме�
нингоэнцефалит характеризуется наличием
псевдоцист (рис. 21�6 на вклейке), глиальных
рубчиков, участков кальциноза. В свежих оча�
гах поражения обнаруживаются псевдоцисты
из печёночных, нервных, мышечных и других

клеток, в цитоплазме которых находятся пара�
зиты.

ВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённый токсоплазмозтоксоплазмозтоксоплазмозтоксоплазмозтоксоплазмоз

•••••  КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: острый врождённый токсоплаз�
моз отличают симптомы интоксикации, повы�
шение температуры тела, увеличение печени и
селезёнки, желтуха, пневмония, миокардит,
возможен геморрагический синдром. Подо�
стрый врождённый токсоплазмоз характеризу�
ется развитием менингоэнцефалита; для хро�
нического типичны более тяжёлое течение,
различные дефекты развития, выраженные из�
менения со стороны ЦНС с кальцификатами
головного мозга, определяемыми рентгеноло�
гически.

•••••  ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология

ПриПриПриПриПри раннемраннемраннемраннемраннем врождённомврождённомврождённомврождённомврождённом токсоплазмозетоксоплазмозетоксоплазмозетоксоплазмозетоксоплазмозе (развива�
ется при инфицировании эмбриона в период орга�
ногенеза, в 1�м триместре беременности) возника�
ет тяжёлый генерализованный процесс, возможны
гибель плода, самопроизвольный выкидыш, мерт�
ворождение, не совместимые с жизнью врождён�
ные пороки развития.

ПриПриПриПриПри заражениизаражениизаражениизаражениизаражении ввввв раннемраннемраннемраннемраннем фетальномфетальномфетальномфетальномфетальном периодепериодепериодепериодепериоде (ин�
фицирование во 2�м триместре беременности) на�
блюдают рождение ребёнка с хронической фор�
мой врождённого токсоплазмоза (остаточные
явления поражения мозга — ранняя фетопатия).
При этом обнаруживаются: микроцефалия (резкое
уменьшение полушарий головного мозга) с множе�
ственными мелкими кистами, расположенными
вдоль извилин и очагами глиоза и кальциноза (плот�
ные, желтоватой окраски). Может наблюдаться
гидроцефалия. МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: полость кист
заполнена зернистыми шарами, в веществе мозга
наблюдают пролиферацию нейроглии, мелкие оча�
ги кальциноза и псевдоцисты шаровидной формы.
Постоянно наблюдаются микроофтальмия с раз�
витием катаракты и очагового кальциноза в сетча�
той и сосудистой оболочках.

ПриПриПриПриПри инфицированииинфицированииинфицированииинфицированииинфицировании ввввв третьемтретьемтретьемтретьемтретьем триместретриместретриместретриместретриместре беремен�беремен�беремен�беремен�беремен�
ностиностиностиностиности развивается подострый менингоэнцефалит
(поздняя фетопатия). В головном мозге обнаружи�
вают продуктивный энцефалит, менингит, эпенди�
мит, очаги кровоизлияний, некроза и мелкие учас�
тки кальциноза. В области некроза находят
псевдоцисты и свободнолежащие паразиты. Воз�
можно развитие гидроцефалии (часто значитель�
ной). В сетчатке и сосудистой оболочке глаза об�
наруживают продуктивно�некротический ретинит
и увеит с характерными псевдоцистами.

ПриПриПриПриПри позднемпозднемпозднемпозднемпозднем врождённомврождённомврождённомврождённомврождённом токсоплазмозетоксоплазмозетоксоплазмозетоксоплазмозетоксоплазмозе (развива�
ется в случае инфицирования в раннем неонаталь�
ном периоде, во время родов) у ребёнка вскоре после
рождения развивается острыйострыйострыйострыйострый генерализованныйгенерализованныйгенерализованныйгенерализованныйгенерализованный
токсоплазмозтоксоплазмозтоксоплазмозтоксоплазмозтоксоплазмоз с поражением внутренних органов и
головного мозга. Характерны гепато� и спленоме�
галия, желтуха, язвенный энтероколит, миокардит,
интерстициальная пневмония. Может развиться ге�

1
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моррагический синдром. МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: в пе�
чени и селезёнке наблюдают реактивный миелоэрит�
робластоз. В почках, печени, миокарде, эндокринных
железах обнаруживают множественные очаги некроза,
кальциноза, псевдокисты, очаговую и диффузную лим�
фогистиоцитарную инфильтрацию с примесью эозино�
филов. В исходе может развиться склероз, в печени
наблюдается холестаз. Реже генерализованная форма
протекает без поражения мозга (висцеральный ток�
соплазмоз).

ПППППРОГНОЗРОГНОЗРОГНОЗРОГНОЗРОГНОЗ

У больных с иммунодефицитом частые рециди�
вы после прекращения лечения. ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения:
припадки или фокальные неврологические на�
рушения при токсоплазмозе ЦНС, частичная
или полная слепота. Смерть больных наступает
от прогрессирующего поражения головного моз�
га, генерализованных форм и от осложнений.

ÀÌÅÁÈÀÇ

Амёбиаз (МКБ: A06 Амёбиаз) — протозойное
антропонозное кишечное заболевание, протека�
ющее с развитием язвенного колита и некроза
внутренних органов. По рекомендации ВОЗ
(1970 г.), выделяют кишечный и внекишечный
амёбиаз. Кишечный амёбиаз может протекать в
виде острого, хронического рецидивирующего и
хронического непрерывного вариантов в различ�
ных по тяжести формах. Нередко амёбиаз регис�
трируют в виде микст�инфекции (совместно с
другими бактериальными и протозойными ки�
шечными инфекционными заболеваниями).
Наиболее высокую заболеваемость амёбиазом
регистрируют в зонах тропического и субтропи�
ческого климата. Эндемичные регионы в России
— юг Приморья и районы Закавказья. Заболева�
емость амёбиазом отмечают в виде спорадичес�
ки регистрируемых случаев, эпидемические
вспышки редки. Наиболее поражаемый контин�
гент — взрослые и дети старших возрастных
групп.

Э т и о л о г и яЭ т и о л о г и яЭ т и о л о г и яЭ т и о л о г и яЭ т и о л о г и я. Возбудитель — Entamoeba
histolytica. Жизненный цикл состоит из 2 ста�
дий — вегетативной и стадии покоя (цисты),
сменяющих друг друга в зависимости от усло�
вий среды обитания. Основная роль в зараже�
нии человека и распространении амёбиаза
принадлежит цистам E. histolytica.

ИсточникИсточникИсточникИсточникИсточник инфекцииинфекцииинфекцииинфекцииинфекции — цистоноситель или больной
хронической формой в период ремиссии. Носитель�
ство просветных форм и цист E. histolytica — рас�
пространённый природный феномен, регистриру�
емый повсеместно и формирующий уровень

инвазированности населения (по данным разных
стран, 5–40%).

ПутьПутьПутьПутьПуть заражениязаражениязаражениязаражениязаражения — фекально�оральный.

ПутиПутиПутиПутиПути передачипередачипередачипередачипередачи: пищевой, водный, контактный.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

ВходныеВходныеВходныеВходныеВходные воротаворотаворотаворотаворота — слизистая оболочка кишечника.

ВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрение. В тонкой кишке оболочка цисты раство�
ряется, каждое ядро делится, образуется восьми�
ядерная амёба, дающая начало 8 дочерним осо�
бям. Вирулентные штаммы Е. histolytica проникают
в подслизистую оболочку кишечника (прежде все�
го, в области слепой и верхней ободочной кишок),
нарушая межклеточные взаимодействия.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Возбудитель выделяет некротоксин,
разрушающий эпителиальные клетки кишечника и
вызывающий коагуляционный некроз прилежащих
тканей. Некротизированные ткани распадаются, и
образуются характерные кратерообразные язвы с
подрытыми краями (первичные поражения).

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. Сообщение с просветом кишеч�
ника приводит к вторичному бактериальному ин�
фицированию. Проникнув в лимфатические и кро�
веносные сосуды, возбудитель может попадать в
печень (через систему воротной вены), а также в
другие органы.

РеакцияРеакцияРеакцияРеакцияРеакция иммуннойиммуннойиммуннойиммуннойиммунной системысистемысистемысистемысистемы. Иммунитет при амё�
биазе нестерильный, невосприимчивость к инфек�
ции сохраняется только на период обитания воз�
будителя в кишечнике человека.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: инкубационный период — от 1–2
нед до нескольких месяцев. Кишечный амёби�
аз характеризуется синдромом колита. Внеки�
шечный амёбиаз характеризуется: амёбными
абсцессами печени, амёбной пневмонией, ко�
торая имеет длительное течение и при отсут�
ствии специфического лечения возможно фор�
мирование абсцесса лёгкого.

ПППППАААААТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

•  Кишечный амёбиаз характеризуют макроско�макроско�макроско�макроско�макроско�
пическипическипическипическипически отёк и набухание слизистой оболоч�
ки проксимального отдела толстого кишечни�
ка, многочисленные кровоизлияния, некроз с
образованием выбухающих над её поверхнос�
тью язв грязно�серого или зеленовато�буты�
лочного цвета, с неровными, подрытыми, на�
висающими краями (вследствие гистолиза
клеток слизистой оболочки). Процесс имеет
длительное течение — хронический язвенный
колит, заживление язв идёт медленно с обра�
зованием рубцов и пигментации, возможны об�
разование псевдополипов и формирование
рубцовых стриктур кишки. При прогрессиро�
вании некроза размеры язв увеличиваются,
нередко язвы образуются на всём протяжении
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толстого кишечника и в дистальных отделах
подвздошной кишки. Незарубцевавшиеся
язвы имеют утолщённые края, на дне их видны
грануляции.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Зона некроза проникает глубоко в
подслизистую и мышечную, реже — серозную обо�
лочки; вокруг неё — полнокровие, диапедезные кро�
воизлияния. Трофозоиты выявляют ШИК�реакци�
ей по периферии очага поражения в глубине крипт
и в подслизистой оболочке стенки кишки. Клеточ�
ная воспалительная реакция в стенке кишки выра�
жена слабо и усиливается при присоединении вто�
ричной инфекции (возникает инфильтрат из
нейтрофилов, появляется гной).

Иногда возникают флегмонозная и гангренозная
формы колита, фибринозно�язвенный колит и про�
ктосигмоидит; в пунктате слизистой оболочки вы�
являют тканевые формы паразита.

•  Внекишечный амёбиаз возникает как ослож�
нение кишечного, поражает печень и лёгкие,
реже головной мозг, его оболочки и кожу. Ха�
рактерны амёбные абсцессы печени, амёбная
пневмония, которая протекает с воспалитель�
ными изменениями в лёгких и развивается в
результате гематогенной диссеминации возбу�
дителя из очагов поражения в толстой кишке
или печени; имеет длительное течение и часто
осложняется формированием абсцесса лёгко�
го. Размножение амёб вызывает некроз в окру�
жающих тканях с последующим нагноением.

ИИИИИСХОДЫСХОДЫСХОДЫСХОДЫСХОДЫ ИИИИИ ОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯОСЛОЖНЕНИЯ

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный, без лечения амёбиаз с
инвазией возбудителя может приводить к смер�
ти больного. При лечении улучшение обычно
наступает в течение нескольких дней. У неко�
торых больных с амёбным колитом симптомы
раздражения толстой кишки сохраняются в
течение нескольких недель после успешного
лечения заболевания, возможны рецидивы.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения

КишечныйКишечныйКишечныйКишечныйКишечный амёбиазамёбиазамёбиазамёбиазамёбиаз: перфорация стенки кишки с раз�
витием перитонита, возможна пенетрация язв стенки
толстой кишки в соседние органы (периколиты ре�
гистрируют у 9–10% больных). Характерно развитие
слипчивого фибринозного перитонита в проекции
глубоких язв стенки кишки (чаще слепой и восходя�
щего отдела толстой кишок). Амёбные аппендициты
(поражение червеобразного отростка связано с рас�
пространением специфического воспаления из сле�
пой кишки). Кишечная непроходимость вследствие
рубцовых стриктур толстой кишки. Другие осложне�
ния — кишечное кровотечение, полипоз толстой
кишки, выпадение слизистой оболочки прямой киш�
ки.

ВнекишечныйВнекишечныйВнекишечныйВнекишечныйВнекишечный амёбиазамёбиазамёбиазамёбиазамёбиаз: перфорация амёбного абсцес�
са (в 10–20% случаев амёбиаза печени, летальность

50–60%); прорыв абсцесса может произойти в брюш�
ную полость, отграниченную спайками, поддиафраг�
мальную область, грудную клетку, жёлчные прото�
ки, паранефральную клетчатку, подкожную
клетчатку с образованием свища.

ÂÈ×-èíôåêöèÿ è ÑÏÈÄ
ВИЧВИЧВИЧВИЧВИЧ�инфекцияинфекцияинфекцияинфекцияинфекция (МКБ: B20–B24 Болезнь, выз�
ванная вирусом иммунодефицита человека
[ВИЧ]) — инфекция, вызываемая ретровируса�
ми, обусловленная инфицированием лимфоци�
тов, макрофагов и нервных клеток; проявляется
медленно прогрессирующим иммунодефици�
том: от бессимптомного носительства до тяжё�
лых и смертельных заболеваний.

СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром приобретённогоприобретённогоприобретённогоприобретённогоприобретённого иммунодефицитаиммунодефицитаиммунодефицитаиммунодефицитаиммунодефицита
(СПИД) — вторичный иммунодефицитный син�
дром, возникающий в результате ВИЧ�инфекции
с тотальным угнетением иммунной системы, со�
провождается развитием оппортунистических
инфекций (вызываемых условно�патогенными
возбудителями) и опухолей.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

Возбудители — вирус иммунодефицита челове�
ка рода Retrovirus подсемейства Lentivirinae се�
мейства Retroviridae. ВИЧ погибают при темпе�
ратуре 56 °С в течение 30 мин, но устойчивы к
низким температурам; быстро погибают под
действием этанола, эфира, ацетона и обычных
дезинфицирующих средств. В крови и других
биологических средах при обычных условиях со�
храняют жизнеспособность в течение несколь�
ких суток. Известно 2 типа вируса.

ВИЧ�1 (HIV�1) — основной возбудитель ВИЧ�ин�
фекции (ранее был известен как HTLV�III или LAV)
в Северной и Южной Америке, Европе, Азии, Цен�
тральной, Южной и Восточной Африке.

ВИЧ�2 (HIV�2) — менее вирулентный вирус; редко
вызывает типичные проявления СПИДа; основной
возбудитель СПИДа в Западной Африке.

ИсточникИсточникИсточникИсточникИсточник инфекцииинфекцииинфекцииинфекцииинфекции — человек в любой стадии
инфекционного процесса. Вирус выделяют из
крови, спермы, влагалищного секрета, слюны
и других выделений.

ПутиПутиПутиПутиПути передачипередачипередачипередачипередачи — половой, парентеральный,
трансплацентарный.

ГГГГГруппыруппыруппыруппыруппы рискарискарискарискариска: гомосексуальные и бисексуальные
мужчины (43%), наркоманы, использующие
наркотики в/в (31%), гетеросексуалы (10%),
реципиенты крови и её компонентов, транс�
плантируемых органов (2%), больные гемофи�
лией (1%), гетеросексуальные партнёры боль�
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ных ВИЧ�инфекцией, дети, родители которых
принадлежат к одной из групп риска.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

При заражении вирус попадает в кровь непос�
редственно (при инъекции) или через повреж�
дённую слизистую оболочку половых путей и из�
бирательно связывается с клетками.

•  Популяции клеток, поражаемые ВИЧ. ВИЧ по�
ражает активированныеактивированныеактивированныеактивированныеактивированные СD4СD4СD4СD4СD4+++++�клетки�клетки�клетки�клетки�клетки (T�лим�
фоциты, моноциты, макрофаги и родственные
клетки, экспрессирующие СD4�подобные мо�
лекулы), используя молекулу СD4 в качестве
рецептора; эти клетки распознают Аг и выпол�
няют функции Т�хелперов/амплификаторов.
Инфицирование возможно при фагоцитозе
иммунных комплексов, содержащих ВИЧ и АТ.
Заражение моноцитов и макрофагов не сопро�
вождается цитопатическим эффектом, и клет�
ки становятся персистивной системой для воз�
будителя.

•  Резервуары ВИЧ в организме заражённого ин�
дивида. Основной резервуар — лимфоидныелимфоидныелимфоидныелимфоидныелимфоидные
тканитканитканитканиткани. Возбудитель репродуцируется постоян�
но, даже на ранних стадиях. В ЦНС — микро�микро�микро�микро�микро�
глияглияглияглияглия, в кишечнике — эпителийэпителийэпителийэпителийэпителий (кишечная
инфекция может вызывать хроническую диа�
рею, типичную для СПИДа).

•  Изменения в иммунной системе при ВИЧ�ин�
фекции.

В раннюю виремическую стадию вирус реплициру�
ется в течение различных промежутков времени в
небольших количествах. Наблюдается временное
уменьшение общего числа СD4+�клеток и возрас�
тание числа циркулирующих ВИЧ�инфицирован�
ных СD4+�T�лимфоцитов. В бессимптомную ста�
дию защитные системы организма эффективно
сдерживают репродукцию возбудителя.

В стадию иммуносупрессии: уменьшениеуменьшениеуменьшениеуменьшениеуменьшение количестваколичестваколичестваколичестваколичества
циркулирующихциркулирующихциркулирующихциркулирующихциркулирующих СD4СD4СD4СD4СD4+++++�клеток�клеток�клеток�клеток�клеток, что существенно
для репликации интегрированного ВИЧ (проявле�проявле�проявле�проявле�проявле�
ниениениениение цитопатическогоцитопатическогоцитопатическогоцитопатическогоцитопатического эффектаэффектаэффектаэффектаэффекта, вызванного репли�
кацией вируса, стимуляциястимуляциястимуляциястимуляциястимуляция апоптозаапоптозаапоптозаапоптозаапоптоза и образова�образова�образова�образова�образова�
ниениениениение синцитиевсинцитиевсинцитиевсинцитиевсинцитиев). Усиленная репликация ВИЧ ведёт
к вторичной волне вирусемии, выявляемой более
чем за 14 мес перед клиническим развитием СПИ�
Да. Со второй волной вирусемии совпадает паде�
ние уровня АТ. На последних стадиях как вирусе�
мия, так и титры АТ снова снижаются, отражая
общее сокращение СD4+� клеточной популяции.
Образование синцитиев обусловливает прямую пе�
редачу вируса от клетки к клетке и, вероятно, при�
водит к сокращению количества жизнеспособных
Т�клеток (обычно показатель поздней стадии раз�
вития ВИЧ�инфекции связан с быстрым перехо�
дом в СПИД). Появление вирусных гликопротеи�
нов в мембране заражённых Т�клеток — пусковое
звено для запуска иммунных механизмов, направ�

ленных против подобных клеток за счёт активации
цитотоксических Т�клеток и реакций АТ�зависи�
мой цитотоксичности. Аккумуляция неинтегриро�
ванной вирусной ДНК в цитоплазме инфицирован�
ных клеток обусловливает бурную репликацию ВИЧ
и гибель клеток. ВИЧ инфицирует клетки�предше�
ственники в тимусе и костном мозге, что приводит
к отсутствию регенерации и уменьшению пула СD4+�
лимфоцитов. Кроме того, инфицированные моно�
циты могут взаимодействовать с незаражёнными
СD4+ макрофагами и T�лимфоцитами, внося вклад
в сокращение количества неинфицированных СD4+

T�лимфоцитов.

•  Другие механизмы, вызывающие иммуносуп�
рессию.

ПадениеПадениеПадениеПадениеПадение активностиактивностиактивностиактивностиактивности Тh1�субпопуляцииТh1�субпопуляцииТh1�субпопуляцииТh1�субпопуляцииТh1�субпопуляции Т�клетокТ�клетокТ�клетокТ�клетокТ�клеток
иииии дисбалансдисбалансдисбалансдисбалансдисбаланс междумеждумеждумеждумежду субпопуляциямисубпопуляциямисубпопуляциямисубпопуляциямисубпопуляциями клеток Тh1 и
Тh2 предшествуют развитию СПИДа. Уменьшает�
ся активность цитотоксических Т�клеток и NK�кле�
ток, что связано с дефицитом клеток�хелперов.
Ответ B�клеток тоже ослабевает по мере числен�
ного сокращения Тh2�субпопуляции. Развитие им�
мунных реакций способны ингибировать ЦИК из
вирусных Аг и АТ. У ВИЧ�инфицированных моно�
цитов можно наблюдать нарушения хемотаксиса,
способности к синтезу ИЛ и других функциональ�
ных свойств.

СупрессияСупрессияСупрессияСупрессияСупрессия гуморальныхгуморальныхгуморальныхгуморальныхгуморальных иммунныхиммунныхиммунныхиммунныхиммунных реакцийреакцийреакцийреакцийреакций иииии сти�сти�сти�сти�сти�
муляциямуляциямуляциямуляциямуляция аутоиммунныхаутоиммунныхаутоиммунныхаутоиммунныхаутоиммунных реакций.реакций.реакций.реакций.реакций. Дефекты гумо�
ральных реакций на различные Аг обусловлены
дефицитом Т�хелперов. B�лимфоциты находятся в
состоянии постоянной поликлональной активации,
вследствие этого и дефекта регуляторных механиз�
мов они продуцируют АТ к Аг ВИЧ с низкой спе�
цифичностью, перекрёстно реагирующие с ядер�
ными, тромбоцитарными и лимфоцитарными
аутоантигенами.

•  Механизмы, позволяющие ВИЧ избегать дей�
ствия факторов иммунологического надзора.

Повышенный гуморальный анти�ВИЧ�ответ, ещё бо�
лее выраженный на фоне СПИДа.

Интеграция генома ВИЧ в ДНК хозяина при мини�
мальной экспрессии вирусных генов.

Мутации ВИЧ в эпитопе gp120. ВИЧ мутирует гораз�
до чаще, чем большинство других вирусов, так как
обратная транскриптаза ВИЧ работает с ошибками
и лишена корригирующей активности.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ

В настоящее время выделяют 5 клинических ста�
дий ВИЧ�инфекции.

ОстроеОстроеОстроеОстроеОстрое заболеваниезаболеваниезаболеваниезаболеваниезаболевание, ассоциированноеассоциированноеассоциированноеассоциированноеассоциированное ссссс серо�серо�серо�серо�серо�
конверсиейконверсиейконверсиейконверсиейконверсией ввввв инкубационныйинкубационныйинкубационныйинкубационныйинкубационный периодпериодпериодпериодпериод в тече�
ние нескольких недель или месяцев после ин�
фицирования (продолжительность зависит от
путей и характера заражения, инфицирующей
дозы, состояния иммунной системы на момент
заражения): можно обнаружить в крови вирус
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и вирусные Аг при отсутствии специфических
АТ в сыворотке. Циркуляцию ВИЧ в крови вы�
являют в различные сроки; вирусемия дости�
гает пика к 10–20 сут после заражения и про�
должается до появления специфических АТ,
когда количество ВИЧ резко уменьшается (у
большинства инфицированных ВИЧ�1 через
3–6 мес после заражения) — стадиястадиястадиястадиястадия серокон�серокон�серокон�серокон�серокон�
версииверсииверсииверсииверсии. Затем у 50–90% больных отмечают
симптомы, напоминающие инфекционный
мононуклеоз или простуду (головная боль, ли�
хорадка, кожная сыпь и лимфаденопатия),
спонтанно исчезающие в течение нескольких
недель.

БессимптомнаяБессимптомнаяБессимптомнаяБессимптомнаяБессимптомная стадиястадиястадиястадиястадия — отсутствие симптомов
либо проявления минимальны (обычно диф�
фузная реактивная лимфаденопатия и голов�
ная боль).

РанняяРанняяРанняяРанняяРанняя симптоматикасимптоматикасимптоматикасимптоматикасимптоматика ВИЧ�инфекцииВИЧ�инфекцииВИЧ�инфекцииВИЧ�инфекцииВИЧ�инфекции (длится
3–5 лет) — лихорадка, повышенное ночное по�
тоотделение, слабость, хроническая диарея, ге�
нерализованная лимфаденопатия и головная
боль при отсутствии какой�либо специфичес�
кой или оппортунистической инфекции. За�
тем развиваются сопутствующие инфекции:
кандидоз ротовой полости, лейкоплакия сли�
зистой оболочки полости рта (часто бессимп�
томная), инфекции верхних и нижних дыха�
тельных путей, пиодермия и заболевания
периодонта.

ПоздняяПоздняяПоздняяПоздняяПоздняя симптоматическаясимптоматическаясимптоматическаясимптоматическаясимптоматическая стадиястадиястадиястадиястадия ВИЧ�ин�ВИЧ�ин�ВИЧ�ин�ВИЧ�ин�ВИЧ�ин�
фекциифекциифекциифекциифекции (преСПИД, СПИД�ассоциированный
комплекс, длится несколько лет): при прогрес�
сирующем уменьшении CD4+�клеток на фоне
умеренного иммунодефицита возрастает риск
развития оппортунистических инфекций.

СтадияСтадияСтадияСтадияСтадия прогрессированияпрогрессированияпрогрессированияпрогрессированияпрогрессирования заболеваниязаболеваниязаболеваниязаболеваниязаболевания (стадия
СПИДа длится около 2 лет) — полная дисфун�
кция иммунной системы и развитие оппорту�
нистических инфекций. Количество специфи�
ческих АТ снижается, а вирусных Аг —
нарастает. Характерны прогрессирующий син�
дром истощения у взрослых или задержка раз�
вития у подростков. Высвобождение ФНОα
(кахектина) вносит свой вклад в синдром ис�
тощения (известен как болезнь худобы в Аф�
рике), характерный для прогрессирующего
СПИДа. Специфичными признаны некоторые
неопластические заболевания (например, сар�
кома Капоши). Развиваются неврологические
заболевания и психические расстройства (де�
менция; значительная задержка роста и нару�
шения развития у детей), а также лимфоцитар�

ные интерстициальные пневмониты у подрос�
тков и детей.

Методы лабораторной диагностики инфекции
ВИЧ основаны на определении АТ и Аг в биоло�
гических жидкостях методами ИФА (иммуно�
флюоресцентный метод) и иммуноблоттинга.

ПППППАААААТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

Типичные изменения находят в лимфоузлах,
ЦНС, дыхательных и пищеварительных путях,
коже (характерные для оппортунистических ин�
фекций) и в виде опухоли (саркома Капоши и
лимфомы).

Лимфоузлы во второй период увеличены, в них
наблюдается характерная фолликулярнаяфолликулярнаяфолликулярнаяфолликулярнаяфолликулярная ги�ги�ги�ги�ги�
перплазияперплазияперплазияперплазияперплазия (увеличение лимфоидных фоллику�
лов и их герминативных центров), что отража�
ет неспецифическую активацию B�клеток.
Начиная с третьего периода лимфоузлы резко
уменьшаются, определяются с трудом (разви�
вается полноеполноеполноеполноеполное истощениеистощениеистощениеистощениеистощение лимфоиднойлимфоиднойлимфоиднойлимфоиднойлимфоидной тканитканитканитканиткани).

ЦНС: развивается ВИЧ�энцефаломиелитВИЧ�энцефаломиелитВИЧ�энцефаломиелитВИЧ�энцефаломиелитВИЧ�энцефаломиелит. Изме�
нения наблюдают в белом веществе и подкор�
ковых узлах. МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: находят очаги
размягчения (чаще в боковых и задних столбах
спинного мозга), белое вещество приобретает
сероватый цвет. МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: характер�
ны микроглиальные узелки, многоядерные
симпласты, содержащие частицы ВИЧ, в белом
веществе — вакуолизация и демиелинизация.

Злокачественные опухоли при ВИЧ�инфекции
развиваются у 40% больных (преимуществен�
но саркома Капоши).

СаркомаСаркомаСаркомаСаркомаСаркома КапошиКапошиКапошиКапошиКапоши у больных СПИДом имеет злока�
чественный характер, отличается генерализацией
процесса, поражением лимфоузлов, ЖКТ, лёгких и
других внутренних органов. МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически
представлена багрово�красными пятнами, изъязв�
лёнными бляшками и узлами на коже дистальных
отделов нижних конечностей. МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически
состоит из хаотично расположенных тонкостенных
сосудов и пучков веретенообразных клеток. В стро�
ме часто наблюдают кровоизлияния и скопления
гемосидерина. При самопроизвольном рубцевании
на месте опухоли остаются депигментированные
пятна.

ЛимфомыЛимфомыЛимфомыЛимфомыЛимфомы у больных СПИДом наблюдаются реже,
преимущественно B�клеточные и лимфома Беркит�
та.

Сочетание различных инфекций и опухолей
придаёт картине СПИДа выраженную поли�
морфность.
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ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный, смертьсмертьсмертьсмертьсмерть наступает от
оппортунистических инфекций и генерализа�
ции опухолей (летальность — 100%).

Îïïîðòóíèñòè÷åñêèå
èíôåêöèè

Оппортунистическими называются инфекции,
вызываемые условно�патогенными микроорга�
низмами, характеризуются тяжёлым рецидивиру�
ющим течением, наклонностью к генерализации,
резистентностью к терапии.

ЭтиологЭтиологЭтиологЭтиологЭтиологияияияияия. Оппортунистические инфекции вызы�
вают простейшие (пневмоцисты, токсоплазмы,
криптоспоридии), грибы (Candida, криптококки),
вирусы (цитомегаловирусы, герпетические вирусы,
вирусы медленных инфекций), бактерии (M. avium�
intracellulare, легионелла, сальмонелла). За после�
дние 20–30 лет существенно возросла роль энтеро�
бактерий, которые всё чаще вызывают
оппортунистические инфекции. При различных
состояниях, сопровождающихся ослаблением рези�
стентности организма, они способны проникать в
ткани и тканевые жидкости и вызывать септицемии,
гастроэнтериты и инфекции мочевыводящих путей
(составляя от 60 до 80% всех случаев). При прогрес�
сирующем уменьшении количества CD4�клеток
риск возникновения оппортунистических инфек�
ций возрастает.

ÏÍÅÂÌÎÖÈÑÒÍÀß ÈÍÔÅÊÖÈß

Пневмоцистная инфекция (МКБ: B59 Пневмоци�
стоз) — разновидность оппортунистической инфек�
ции, проявляется чаще всего в локальной (пневмо�
ния) либо диссеминированной форме на фоне
иммунодефицита, составляет 43% всех оппортуни�
стических инфекций при СПИДе (чаще болеют
мужчины). При попадании в организм здорового
человека заболевания не возникает. Может разви�
ваться у недоношенных и новорождённых с гипот�
рофией, как правило, в течение первых 2 лет жиз�
ни.

ЭЭЭЭЭтиологиятиологиятиологиятиологиятиология: основной возбудитель — Pneumocystis
carinii, занимает промежуточное положение
между грибами и спорообразующими про�
стейшими. Возбудитель выявляют повсемес�
тно. Источники: человек, овцы, собаки, гры�
зуны. Пути передачи — воздушно�капельный
и вертикальный. Следует помнить, что пнев�
моцистные пневмонии развиваются не толь�
ко у пациентов с ВИЧ�инфекцией, но и у
больных с трансплантатами костного мозга
и различных органов. P. carinii выделяют у

людей и животных в случаях явных или бессимп�
томных инфекций, это основной возбудитель
спорадических интерстициальных пневмоний у
пациентов с иммунодефицитами (поражает 25–
50% пациентов). Основной предрасполагающий
фактор — стойкаястойкаястойкаястойкаястойкая иммунодепрессияиммунодепрессияиммунодепрессияиммунодепрессияиммунодепрессия, например,
вызванная длительным приёмом глюкокортико�
идов и цитостатиков при лимфопролифератив�
ных болезнях злокачественного роста, трансплан�
тации органов, системных заболеваниях
соединительной ткани. Проведение иммуносуп�
рессивной терапии может активировать латент�
ное заболевание.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез точно не установлен.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления разнообразны, что во
многом опосредовано наслоением других ин�
фекций (в частности, у 25% пациентов выяв�
ляют цитомегаловирусную инфекцию).

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. Характерно развитие интер�
стициальной пневмонии. Гистологически: внут�
риальвеолярный экссудат ацидофильный,
имеет пенистый характер, содержит возбуди�
телей. Наблюдается воспалительный инфиль�
трат в межальвеолярных перегородках (лим�
фоциты, макрофаги, плазматические клетки).
В экссудате при помощи специальных мето�
дов (импрегнация серебром, иммуноцитохи�
мия) можно выявить цисты и спорозоиты
Pneumocystis carinii (циста округлой формы,
имеет диаметр 5–8 мкм, содержит 8 споро�
зоитов — клетки овальной формы, размером
2–3 мкм, окружённые слизистой капсулой;
трофозоиты — плеоморфные клетки с тон�
кой клеточной оболочкой).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный, смерть наступает от
осложнений: дыхательная недостаточность (у
11% пациентов, 86% из них погибают), пнев�
моторакс, диссеминация процесса.

ÃÅÐÏÅÒÈ×ÅÑÊÀß ÈÍÔÅÊÖÈß

Герпетическая инфекция (МКБ: B00 Инфекции,
вызванные вирусом герпеса [herpes simplex]) —
острая, хроническая и латентно протекающая
оппортунистическая инфекция.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

Возбудители — герпес�вирусы — представлены
структурно однородной группой сравнитель�
но больших вирусов, патогенных для челове�
ка и животных. Патогенные для человека пред�
ставители семейства Herpesviridae входят в состав
подсемейств Alphaherpesviruses (ВПГ 1 и 2, вирус
varicella�zoster), Betaherpesviruses и
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Gammaherpesviruses (вирус Эпстайна–Барр). В со�
став семейства также включён неклассифицирован�
ный вирус герпеса 6. Среди этих вирусов наиболее
известен ВПГ, вызывающий поражения практичес�
ки у каждого человека.

ЕдинственныйЕдинственныйЕдинственныйЕдинственныйЕдинственный резервуаррезервуаррезервуаррезервуаррезервуар ВПГ 1 и ВПГ 2 — человек.
Обычно заражение происходит в самые ранние ме�
сяцы жизни, например при поцелуях или попада�
нии капель слюны. Принимая во внимание лабиль�
ность вирусов к действию факторов внешней среды,
для возникновения первичной инфекции необходим
прямой контакт с отделяемым или содержимым
пузырьков. Исследования на наличие AT подтвер�
дили клинические наблюдения, что инфицирова�
ние ВПГ 1 (вызывающим herpes labialis) происходит в
раннем возрасте, а ВПГ 2 (чаще вызывающий гени�
тальные поражения) — после начала половой жизни.
Большинство специалистов допускают передачу ВПГ
2 со спермой.

ПеринатальноеПеринатальноеПеринатальноеПеринатальноеПеринатальное заражениезаражениезаражениезаражениезаражение происходит при прохожде�
нии плода по родовым путям; однако вирус спосо�
бен инфицировать плод in utero, что обусловлено,
очевидно, дефектами амниотической оболочки либо
его возможностью проникать сквозь неё. Пораже�
ния появляются через 5–10 сут после первичного
инфицирования; последнего можно избежать про�
ведением кесарева сечения.

ВнутриутробноеВнутриутробноеВнутриутробноеВнутриутробноеВнутриутробное заражениезаражениезаражениезаражениезаражение наблюдают достаточно ред�
ко, так как ВПГ с трудом проникает через плацен�
ту; с другой стороны, для подобного заражения
необходимо наличие вирусемии у беременной (ви�
русемия возникает лишь при первичном инфициро�
вании, что во время беременности маловероятно). В
случае внутриутробного заражения возникает серь�
ёзный риск развития микроцефалии и органомега�
лий у плода.

ПППППАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗ

ВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрение. Для первичного проникновения возбудите�
ля необходима его прямая инокуляция на слизистые
оболочки; герпес�вирусы не способны проникать че�
рез неповреждённую кожу, что обусловлено отсутстви�
ем специфических рецепторов на клетках ороговева�
ющего эпителия.

РазмножениеРазмножениеРазмножениеРазмножениеРазмножение. После проникновения в эпителий слизи�
стых оболочек возбудитель активно в них размножа�
ется. Механизмы репликации аналогичны таковым у
основной части больших ДНК�содержащих вирусов —
возбудитель взаимодействует со специфичными ре�
цепторами (для ВПГ 1 он гомологичен ФРФ), прони�
кает в клетку и запускает литический продуктивный
тип инфекции клетки.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Гистопатологические изменения прежде
всего характеризует очаговая баллонная дегенерация
эпителия — клетки увеличиваются в размерах, при�
обретают округлую форму, разъединяются либо обра�
зуют гигантские клетки. Затем они погибают с обра�
зованием очагов некроза и местных воспалительных
изменений в виде везикул.

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. Мигрируя из первичного очага, воз�
будитель проникает в сенсорные ганглии: ВПГ 1 — в
тройничный, а ВПГ 2 — в поясничный узлы, где ла�

тентно циркулируют; инфицированные лица сохраня�
ют серопозитивность пожизненно (латентная инфек�
ция).

РецидивыРецидивыРецидивыРецидивыРецидивы, точнее клинические проявления заболевания,
наблюдают довольно часто, но далеко не у всех ин�
фицированных лиц. Пусковые механизмы: переохлаж�
дение, избыточная инсоляция, менструации, наруше�
ния питания (или употребление определённых продуктов)
и стрессовые ситуации.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ

Оба вируса вызывают аналогичные поражения, од�
нако их локализация имеет некоторую специфич�
ность, связанную с типом возбудителя.

ПервичныйПервичныйПервичныйПервичныйПервичный герпетическийгерпетическийгерпетическийгерпетическийгерпетический гингивостоматитгингивостоматитгингивостоматитгингивостоматитгингивостоматит. Характер�
ны поражения многослойного эпителия красной каймы
губ, часто сопровождающиеся дисфагией и лихорад�
кой. Выздоровление обычно наступает через 7–10 сут.
У детей в возрасте 1–3 лет чаще наблюдают стоматит
с образованием характерных афт и лимфангиитом.

РецидивирующийРецидивирующийРецидивирующийРецидивирующийРецидивирующий herpesherpesherpesherpesherpes labialislabialislabialislabialislabialis. Заболевание наблюда�
ют в виде рецидивов первичных поражений, обычно
после переохлаждения; часто сопровождаются недо�
моганием или лихорадкой (отсюда бытовое название
малярия); иногда они носят генерализованный харак�
тер.

ГенитальныйГенитальныйГенитальныйГенитальныйГенитальный герпесгерпесгерпесгерпесгерпес. Типичны характерные поражения
гениталий, создающие дискомфортные ощущения;
более тяжёлые случаи сопровождаются общим недо�
моганием и лихорадкой. Поражения обычно исчеза�
ют через 10–14 дней, но часто рецидивируют.

ГерпетическиеГерпетическиеГерпетическиеГерпетическиеГерпетические энцефалитыэнцефалитыэнцефалитыэнцефалитыэнцефалиты характеризуются прогресси�
рующей демиелинизацией нервных волокон; перво�
начально у пациентов отмечают психические, а затем
и неврологические нарушения.

ГерпетическиеГерпетическиеГерпетическиеГерпетическиеГерпетические менингитыменингитыменингитыменингитыменингиты обычно протекают стёрто,
больные выздоравливают без существенных осложне�
ний после проведения симптоматической терапии.

ГерпетическиеГерпетическиеГерпетическиеГерпетическиеГерпетические кератитыкератитыкератитыкератитыкератиты могут быть первичными и ре�
цидивирующими, последние способны приводить к
необратимой потере зрения вследствие развития ден�
дритных язв роговицы, особенно в области зрачка.

ГерпесГерпесГерпесГерпесГерпес новорождённыхноворождённыхноворождённыхноворождённыхноворождённых — тяжёлое генерализованное по�
ражение, инфицирование происходит при прохожде�
нии через родовые пути.

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

•••••  ЛокализованнаяЛокализованнаяЛокализованнаяЛокализованнаяЛокализованная формаформаформаформаформа наиболее часто пора�
жает красную кайму губ, кожу лица, слизис�
тую ротовой и носовой полостей, конъюнк�
тиву глаз, гениталии.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: характерно появление припухлос�
ти, покраснения с последующим формированием
везикулы или множества мелких пузырьков, окружён�
ных отёком и гиперемией. Пузырьки заполнены
серозным, реже — серозно�геморрагическим экссу�
датом, легко травмируются и вскрываются с обра�
зованием эрозий или язвочек (особенно быстро на
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слизистых оболочках). При подсыхании везикул об�
разуется отпадающая впоследствии корочка.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически наблюдают баллонную дегене�
рацию и некроз эпителия, скопление серозного
экссудата в эпидермисе. В дерме — гиперемия сосу�
дов, отёк, периваскулярные лимфогистиоцитарные
инфильтраты; по периферии очагов поражения —
скопления гигантских клеток. Характерно обнару�
жение внутриядерных базофильных включений,
окружённых зоной просветления (тельца Каудри).
При ЭМ выявляются капсиды вируса в ядрах и в
цитоплазме (заключены в вакуоли) поражённых
клеток. При гибели клеток происходит высвобож�
дение вирусных частиц.

•••••  ОстрыйОстрыйОстрыйОстрыйОстрый герпетическийгерпетическийгерпетическийгерпетическийгерпетический мeнингoэнцeфaлитмeнингoэнцeфaлитмeнингoэнцeфaлитмeнингoэнцeфaлитмeнингoэнцeфaлит
(вызывается ВПГ 2) встречается редко при ге�
матогенной генерализации или распростране�
нии периневрально, даёт высокую летальность
(80–90%), при выживании — деменцию. У де�
тей возникает при первичном заражении в воз�
расте от 5 мес до 2 лет, сочетается с кожными
поражениями.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически: мозговые оболочки отёчны, ги�
перемированы, головной мозг дряблый, с очагами
серого размягчения. В области височных долей по�
лушарий могут встречаться кисты, заполненные
серо�розовой кашицеобразной массой. Очаги по�
ражения могут быть разного размера (от микро�
скопических до крупных, вплоть до тотального по�
ражения), чаще локализуются в сером веществе
полушарий, реже — в базальных ядрах (мозжечок,
ствол и спинной мозг интактны).

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: в мозговых оболочках — гипере�
мия сосудов, отёк, незначительная лимфоцитарная
инфильтрация; в веществе мозга — аналогичные
процессы и множественные колликвационные не�
крозы разного размера. Характерны поражения
сосудов микроциркуляторного русла с развитием
продуктивных васкулитов и тромбоваскулитов, мел�
кие диапедезные кровоизлияния. При ЭМ находят
внутриядерные включения вирусных частиц в ней�
ронах. Иммунофлюоресценция обнаруживает Аг
ВПГ 2.

Иногда процесс принимает затяжное, хроническое
течение с обострениями, развивается гидроцефа�
лия. При этом (наряду со свежими очагами некро�
зов) обнаруживают кисты, очаги обызвествлений и
глиальные рубцы, а при микроскопии находят зер�
нистые шары и пролиферацию глиальных элемен�
тов.

•••••  ВрождённаяВрождённаяВрождённаяВрождённаяВрождённая герпетическаягерпетическаягерпетическаягерпетическаягерпетическая инфекцияинфекцияинфекцияинфекцияинфекция бывает
локальной (в виде поражения слизистой и
кожи или ЦНС) или генерализованной (с по�
ражением многих органов и ЦНС).

•••••  ВрождённаяВрождённаяВрождённаяВрождённаяВрождённая слизисто�кожнаяслизисто�кожнаяслизисто�кожнаяслизисто�кожнаяслизисто�кожная формаформаформаформаформа проявля�
ется распространённой везикулярной сыпью,
постоянно появляющимися новыми элемента�
ми в течение 1–1,5 мес. Поражается вся кожа и
слизистые ротовой и носовой полостей, ды�

хательных путей и конъюнктива глаз. Посто�
янно возникает регионарный лимфаденит.

•••••  ВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённыйВрождённый генерализованныйгенерализованныйгенерализованныйгенерализованныйгенерализованный герпесгерпесгерпесгерпесгерпес про�
текает в большинстве случаев без поражений
кожи и слизистых оболочек. Типичны измене�
ния печени: увеличена, пёстрая на разрезе с
желтоватыми мелкими очажками некрозов. В
коре надпочечников — геморрагии, в лёгких —
мелкоочаговая пневмония, в головном мозге —
мелкие очажки некрозов (преимущественно в
лобных долях и промежуточном мозге), реже
— гидроцефалия, очаговый глиоз. Микроско�
пические очаги некрозов и дистрофию парен�
химатозных элементов находят в селезёнке,
почках, надпочечниках, костном мозге, лёгких.
По периферии некрозов наблюдается незначи�
тельная лимфоцитарная инфильтрация.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный, зависит от формы пора�
жения. Наиболее тяжело протекают врождён�
ные формы (генерализованная даёт леталь�
ность до 80%, при изолированном поражении
ЦНС — 50%), при слизисто�кожных формах —
прогноз благоприятный.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: генерализация (при локальных
формах), присоединение вторичной инфек�
ции, иридоциклиты и отслойка сетчатки (при
поражении конъюнктивы). Реже наблюдают
герпетическую экзему (герпетиформные пора�
жения Капоши), которая проявляется появле�
нием герпетических пузырьков на месте пред�
шествующих экзематозных поражений.

ÎÏÎßÑÛÂÀÞÙÈÉ ËÈØÀÉ

Опоясывающий лишай (МКБ: B02 Опоясываю�
щий лишай [herpes zoster]) — спорадическое за�
болевание, представляющее собой реактивацию
латентной вирусной инфекции, протекающей с
поражением задних корешков спинного мозга и
межпозвонковых ганглиев, лихорадкой, инток�
сикацией и везикулёзной сыпью по ходу чувстви�
тельных нервов. Заболеванию присуща сезон�
ность (рост заболеваемости в холодные месяцы).
В среднем общая заболеваемость составляет ме�
нее 10% первично инфицированных лиц.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: возбудитель — вирус varicella�zoster
(((((BV�Z))))), подсемейства Alphaherpesviruses семей�
ства Herpetoviridae (вирус герпеса типа 3). Вне
обострения локализация вируса — корешки
спинномозговых ганглиев. Основные пути пе�
редачи вируса аналогичны таковым при ветря�
ной оспе — воздушно�капельный и контакт�
ный (через отделяемое везикул).
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ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез: развитие заболевания рассматрива�
ют как резульрезульрезульрезульрезультаттаттаттаттат реактивацииреактивацииреактивацииреактивацииреактивации BV�Z, циркули�
рующего в чувствительных ганглиях лиц, пере�
болевших ветряной оспой. Пусковые
механизмы реактивации остаются неизученны�
ми, но к группе риска относят пациентов с
иммунодефицитами, болезнями злокачествен�
ного роста, получивших различные травмы и
наркоманов.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически характеризуется высыпаниями по
ходу отдельных чувствительных нервов; основ�
ной признак, отличающий их от прочих гер�
петических кожных поражений, — наличие
чёткой демаркационной зоны. Поражения ис�
чезают в течение 2–4 нед, боль может персис�
тировать в течение недель и месяцев. Особо
тяжёлое течение наблюдают при поражениях в
области иннервации первой ветви тройнично�
го нерва (пп. frontalis,  nasociliaris,
supraorbitalis), часто в процесс вовлекается глаз�
ное яблоко. Своеобразную форму представля�
ет синдром Ханта, обусловленный поражени�
ями коленчатого ганглия. Крайне редко
поражения встречают у детей до 10 лет; забо�
леваемость возрастает пропорционально воз�
расту (заболевание возникает у 20% лиц, дос�
тигших 90�летнего возраста).

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически характерно появление по ходу вет�
вей чувствительных нервов вначале нечётких розо�
ватых пятен (диаметром 3–5 см), на фоне которых
через 18–24 ч образуются группы болезненных ве�
зикул, чётко отграниченных от непоражённой
кожи. Наиболее часто поражения односторонние,
локализуются на грудной клетке, но также могут
располагаться по ходу любого чувствительного не�
рва.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически: в отделяемом везикул (включая
бронхоальвеолярную жидкость у больных пневмо�
нией) выявляют клетки с внутриядерными вклю�
чениями (тельца Липшютца). Возбудитель обнару�
живается в содержимом пузырьков (элементарные
тельца вируса — тельца Apaгаo).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз благоприятный, процесс завершается
в течение 2–3 нед.

ОООООсложнениясложнениясложнениясложнениясложнения включают кератоувеиты, развива�
ющиеся при поражениях тройничного нерва,
постгерпетическую невралгию (боль, существу�
ющая в течение месяца после исчезновения
сыпи, заболеваемость резко возрастает с воз�
растом: 4% в возрасте 30–50 лет и 50% в возра�
сте старше 80 лет). Другие осложнения: пора�
жение структур глаза при локализации на лице,
менингоэнцефалит, распространение по кож�
ным покровам, суперинфекция через кожные

поражения, гепатит, пневмония, мышечная
слабость при поражении периферических не�
рвов, сегментарный миелит, синдромы пора�
жения черепных нервов, особенно зрительно�
го и лицевого (синдром Рамсея Ханта),
изъязвление роговицы, синдром Гийена–Бар�
ре.

На основании широкомасштабных сероэпиде�
миологических и вирусологических исследова�
ний можно считать доказанной этиологическую
роль ВПГ 2 в развитии рака шейки матки, но при�
чинная взаимосвязь в данном случае выражена в
меньшей степени, чем между вирусом Эпстай�
на–Барр и лимфомой Беркитта.

ÈÍÔÅÊÖÈÎÍÍÛÅ
ËÈÌÔÎÏÐÎËÈÔÅÐÀÒÈÂÍÛÅ
ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß

Инфекционные лимфопролиферативные заболе�
вания (МКБ: B33.8 Другие уточнённые вирус�
ные болезни) — группа оппортунистических ви�
русных инфекций, для которых характерно
поражение клеток крови с индуцированием лим�
фом. Наиболее часто заболевания отмечают в
раннем детском возрасте. Возбудители распрос�
транены повсеместно; в частности, у 60% детей
до года и 80–90% взрослых лиц можно выявить
соответствующие AT.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Возбудитель — вирусы герпеса че�
ловека типов 6 и 7 (ВГЧ�6, ВГЧ�7). Вирус типа
6 выделен из моноцитов периферической кро�
ви больного СПИДом (1986); вирус типа 7 так�
же открыт относительно недавно, и многие
вопросы их биологии и патогенности остают�
ся не изученными. Показано, что оба вируса
инфицируют лимфоциты и способны вызывать
лимфопролиферативные заболевания. Перво�
начально ВГЧ�6 был выделен из крови паци�
ента, страдающего B�клеточной лимфомой, и
назван «вирус B�лимфоцитов человека»
(HBLV). Позднее была установлена его способ�
ность поражать T�лимфоциты и другие клет�
ки.

B�клеточнаяB�клеточнаяB�клеточнаяB�клеточнаяB�клеточная лимфомалимфомалимфомалимфомалимфома (МКБ: C85.1 B�клеточ�
ная лимфома неуточнённая). В 80–90% случа�
ев B�клеточных лимфом в трансформирован�
ных клетках выделяют интегрированные
фрагменты ДНК, гомологичные геному виру�
са, что даёт основания рассматривать его как
возможный этиологический агент.
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ÖÈÒÎÌÅÃÀËÎÂÈÐÓÑÍÀß ÈÍÔÅÊÖÈß

Цитомегаловирусная инфекция (МКБ: B25 Ци�
томегаловирусная болезнь) — врождённая или
приобретённая вирусная инфекция, протекаю�
щая латентно или вызывающая заболевание, ха�
рактеризующееся лихорадкой, гепатитом, пнев�
монией (у новорождённых — тяжёлым
поражением головного мозга). Цитомегалови�
русная инфекция — самая распространённая
внутриутробная инфекция ребёнка, одна из при�
чин невынашивания беременности и одна из
наиболее частых оппортунистических инфекций
у больных с приобретёнными иммунодефицита�
ми (СПИД, пациенты отделений транспланта�
ции органов, получающих стероиды) и с неопла�
стическими процессами.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Возбудитель — ДНК�содержащий
цитомегаловирус Cytomegalovirus hominis се�
мейства Herpetoviridae. Инфицирование цито�
мегаловирусом распространено повсеместно,
но оно редко проявляется клинически. Цито�
мегаловирусная инфекция — типичный антро�
поноз.

ПутиПутиПутиПутиПути передачипередачипередачипередачипередачи: парентеральный (гемотрансфузион�
ный, трансплацентарный, трансплантационный);
контактный (слюна, кровь); возможен пищевой
путь передачи (заражение грудного ребёнка через
инфицированное грудное молоко); половой.

ФакторФакторФакторФакторФактор рискарискарискарискариска развития тяжёлых манифестных форм
цитомегаловирусной инфекции — состояние кле�
точного иммунодефицита (инфекции иммунной
системы, онкологические процессы, иммуносупрес�
сивная терапия).

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

ВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрениеВнедрение. Цитомегаловирус способен интегрировать
свой генетический материал в ДНК хозяина в инфи�
цированных клетках с пожизненной персистенцией
в организме человека. Цитомегаловирус способен ин�
фицировать иммунокомпетентные клетки и латент�
но в них персистировать.

ВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействиеВоздействие. Активная репликация вируса в клетках
сопровождается изменением иммунологической ре�
активности (реакции ГЗТ, иммунодепрессия). Цито�
мегаловирус способен поражать практически все орга�
ны и ткани в различных сочетаниях, вызывая
бессимптомное носительство либо клинически вы�
раженные заболевания, что затрудняет создание чёт�
кой картины патогенеза инфекции, а её разграниче�
ние на отдельные морфологические формы остаётся
предметом дискуссии.

РаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространениеРаспространение. При снижении иммунной реактив�
ности наблюдаются виремия и гематогенная генера�
лизация с поражением многих органов и васкулита�
ми.

КонтрольКонтрольКонтрольКонтрольКонтроль санациисанациисанациисанациисанации от возбудителя и активности ин�
фекции обеспечивают компоненты клеточного им�
мунитета.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ

ВрождённыеВрождённыеВрождённыеВрождённыеВрождённые ффффформыормыормыормыормы (перинатальное инфициро�
вание).

Врождённая острая форма в период новорождён�
ности: симптомы гепатита (желтуха, увеличе�
ние печени и селезёнки, гиперферментемия),
анемии, тромбоцитопении (в том числе с кли�
нически выраженным тромбогеморрагическим
синдромом), поражения ЦНС (энцефалит,
протекающий сравнительно нетяжело, но ос�
тавляющий резидуальные изменения). Воз�
можно поражение ЖКТ (диспепсия) и прогрес�
сирующая дистрофия почек, лёгких,
поджелудочной и слюнных желёз. При подо�
строй форме типичное поражение — атипич�
ная интерстициальная пневмония.

Врождённая хроническая форма: резидуальные
признаки со стороны органов, поражённых
внутриутробно или в раннем неонатальном
периоде (атрезия желчевыводящих путей, хро�
нические пневмонии, цирроз печени, микро�
или гидроцефалия).

ПриобретённаяПриобретённаяПриобретённаяПриобретённаяПриобретённая формаформаформаформаформа (все другие пути инфи�
цирования).

У иммунополноценных пациентов: симптомы
острого мононуклеозоподобного заболевания
(длительная лихорадка, ангина, лимфаденопа�
тия) и негнойного паротита (сиалоаденита).

У пациентов с иммунодефицитными состояни�
ями: симптомы острого или хронического ге�
патита (у пациентов со СПИДом); симптомы
острого серозного менингита (СПИД); симп�
томы острого инфекционного гастрита или
колита (СПИД); симптомы тяжёлого генера�
лизованного (диссеминированного) инфекци�
онного процесса с лимфаденопатией и преиму�
щественным поражением органов дыхания
(характерно для онкологических больных и
пациентов с трансплантацией органов, реже
СПИДом), а также тканей глаза (увеиты и ре�
тиниты у больных СПИДом).

ПППППАААААТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

Различают врождённую и приобретённую фор�
мы, которые могут протекать латентно, остро и
хронически, в локальной и генерализованной
форме (рис. 21�7 на вклейке). Характерная осо�
бенность возбудителя — способность к образо�

1
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ванию гигантских цитомегалических эпителиаль�
ных клеток (25–40 мкм) с включениями в ядре.
Включение округлой формы, плотное, вначале
эозинофильное, затем — базофильное, окружён�
ное зоной просветления и резко очерченной
ядерной оболочкой и остатками ядрышка и хро�
матина («совиный глаз»).

ВрождённаяВрождённаяВрождённаяВрождённаяВрождённая формаформаформаформаформа характеризуется следующи�
ми признаками: генерализованное поражение
внутренних органов, ЦНС, геморрагический
синдром, анемия, тромбоцитопения, желтуха.
Наблюдают развитие гепатита, цирроза пече�
ни, энцефалита, поражения ЖКТ, почек, лёг�
ких, поджелудочной и слюнных желёз. В орга�
нах и в ЦНС находят цитомегалические
клетки, периваскулярные инфильтраты, лим�
фогистиоцитарную инфильтрацию интерсти�
циальной ткани. В ткани головного мозга об�
наруживают также очаги кальциноза.

ПриобретённаяПриобретённаяПриобретённаяПриобретённаяПриобретённая формаформаформаформаформа протекает как мононук�
леозоподобное заболевание с поражением
миндалин, лимфоузлов и околоушной слюн�
ной железы. Возникают типичные цитомега�
лические клетки и лимфогистиоцитарная ин�
фильтрация с последующим склерозом. В
слюнной железе вирус длительно может суще�
ствовать в виде латентной инфекции. При сни�
жении реактивности возникает гематогенная
генерализация с развитием васкулитов, цито�
мегалическими изменениями эндотелия и эпи�
телия различных органов.

ПриобретённаяПриобретённаяПриобретённаяПриобретённаяПриобретённая генерализованнаягенерализованнаягенерализованнаягенерализованнаягенерализованная формаформаформаформаформа (харак�
терна для иммунодефицитных пациентов) от�
личается от врождённой отсутствием пораже�
ний головного мозга.  Характерны
генерализованная лимфаденопатия, пораже�
ние органов дыхания, ЖКТ (язвенный колит)
и глаз.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный, зависит от возраста,
формы заболевания, состояния иммунитета.
Смерть наступает от основного заболевания
(опухоль, ВИЧ�инфекция), генерализованных
форм. Врождённые генерализованные формы
обычно заканчиваются летально.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: присоединение вторичной инфек�
ции, гидроцефалия, кахексия.

Ãåíåðàëèçîâàííàÿ èíôåêöèÿ

ÑÅÏÑÈÑ

Сепсис (МКБ: A40–A41 в зависимости от возбу�
дителя) — тяжёлое общее инфекционное забо�

левание, обусловленное постоянным или пери�
одическим поступлением в кровь микроорганиз�
мов из очага гнойного воспаления. В клиничес�
кой картине преобладают тяжёлые
полиорганные нарушения, тогда как местные
воспалительные изменения выражены слабо.

В отличие от других инфекций, сепсис:

полиэтиологичен [его могут вызывать преимуще�
ственно гноеродная флора — стафилококк, стреп�
тококк, реже кишечная и синегнойная палочки,
клебсиелла, смешанная инфекция; для некоторых
инфекционных заболеваний (салмонеллёз; скарла�
тина; менингококковая инфекция) характерно на�
личие так называемых септических форм (симпто�
матика сепсиса)];

не заразен и не воспроизводится в эксперименте;

клиническая картина не зависит от этиологии (про�
явления стереотипны, обусловлены генерализаци�
ей инфекции и неадекватной реакцией организма
на инфект);

основным морфологическим проявлением генерали�
зации инфекции является метастатический очаг вда�
ли от первичного фокуса;

отсутствуют цикличность течения, инкубационный
период;

иммунитет не вырабатывается, преобладают гиперер�
гические реакции.

Таким образом, сепсис — особая форма взаимо�
действия микро� и макроорганизма.

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ

Эпидемиологически различают внутрибольнич�
ный (послеродовой, послеоперационный, по�
сткатетеризационный, постинъекционный,
после гинекологических осмотров, сепсис но�
ворождённых), внебольничный (криптоген�
ный, тонзиллогенный, отогенный, одонтоген�
ный, урогенный, генитальный, кишечный,
ожоговый) сепсис.

Криптогенный (от греч. kryptos — тайный, скрытый)
— при отсутствии септического очага.

Клинически учитывают этиологию, локализа�
цию входных ворот инфекции, длительность
процесса. Различают молниеносный (1–3
дня), острый (до 6 нед), подострый или затяж�
ной (более 6 нед) сепсис.

Основные формы: септикопиемия, септический
эндокардит.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

Этиология сепсиса разнообразна: стафилококк,
стрептококк, кишечная и синегнойная палочки,
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клебсиелла, смешанная инфекция. Главная при�
чина сепсиса — внедрение в организм патоген�
ных микроорганизмов и их развитие на фоне
изменённой реактивности организма. Вид мик�
рофлоры в известной степени определяет тече�
ние раневого процесса.

ПреобладающийПреобладающийПреобладающийПреобладающийПреобладающий возбудительвозбудительвозбудительвозбудительвозбудитель — стафилококк.

В последнее время возросла роль грамотрицательной фло�
ры (синегнойная палочка, протей, кишечная палочка).
Причинами роста грамотрицательного сепсиса и воз�
растания роли условно�патогенной флоры следует счи�
тать снижение сопротивляемости организма, расши�
рение объёма и увеличение тяжести оперативных
вмешательств, а также широкое и часто бессистемное
применение антибиотиков. Грамположительная микро�
флора, как правило, приводит к септикопиемии, а гра�
мотрицательная способствует развитию явлений инток�
сикации (септицемия) и часто приводит к септическому
шоку (бактериальному, 20–25% случаев), а грамполо�
жительная флора шок вызывает лишь у 5% больных.

ПППППАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗАТОГЕНЕЗ

Патогенез сепсиса определяется сложным и
тесным взаимодействием 3 факторов:

•  возбудительвозбудительвозбудительвозбудительвозбудитель инфекции (вид, доза, вирулентность);

•  состояниесостояниесостояниесостояниесостояние первичногопервичногопервичногопервичногопервичного очагаочагаочагаочагаочага инфекции (локализация,
состояние тканей и кровообращения, лечение);

•  реактивностьреактивностьреактивностьреактивностьреактивность организмаорганизмаорганизмаорганизмаорганизма (неспецифическая и спе�
цифическая). Нарушение реактивности организма
является фоном, на котором местная гнойная ин�
фекция переходит в генерализованную её форму —
сепсис.

Для развития сепсиса необходимо:

•  проникновение возбудителя через входные ворота
(чаще травмированная кожа или слизистая обо�
лочка) с развитием местной реакции (первичного
аффекта) — септический очаг (как правило, первич�
ный очаг полностью совпадает с входными ворота�
ми);

•  лимфогенное распространение инфекции ведёт к
развитию реактивного лимфангоита, лимфотромбо�
за и лимфаденита;

•  гематогенное распространение инфекции вызывает
развитие гнойного флебита и тромбофлебита с пос�
ледующим расплавлением тромбов и тромбобакте�
риальной эмболией, бактериемией и токсемией. По�
ражение сосудистой стенки на большом протяжении
приводит к образованию инфицированных микро�
тромбов, развитию метастатических очагов, обуслов�
ливающих абсцессы и инфаркты внутренних орга�
нов.

Для развития сепсиса характерно:

•  глубокое нарушение обмена веществ вследствие выра�
женной интоксикации, преобладание процессов
катаболизма (гипоальбуминемия, диспротеинемия,
гипергликемия, дефицит эссенциальных жирных
кислот, гиповитаминоз, метаболический ацидоз);

•  тяжёлые дистрофические изменения, которые ухуд�
шают функции органов, приводят к системной по�
лиорганной недостаточности (на поздних необрати�
мых стадиях сепсиса).

Ведущий патофизиологический синдром:

•  тромбогеморрагический синдром (например, ДВС);

•  септический (инфекционно�токсический) шок;

•  токсико�дистрофический.

Взаимодействие перечисленных факторов, воздей�
ствие на организм возбудителей, их токсинов и про�
дуктов распада тканей, всасывающихся в кровь из
первичного и метастатических гнойных очагов, при�
водят к тяжёлой интоксикации больного, дистро�
фии внутренних органов и обусловливает клини�
ческую картину заболевания.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически: лихорадка ремиттирующего или ин�
термиттирующего характера, озноб, профузный
пот, частый пульс слабого наполнения, кожные
покровы бледные, язык сухой, в крови умеренный
лейкоцитоз и значительный сдвиг лейкоцитар�
ной формулы влево, резкое повышение СОЭ, про�
грессирующая анемия, желтуха, гепатоспленоме�
галия, бактериурия, протеинурия, цилиндрурия.

ПППППАААААТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

Различают общие и местные изменения.

МестныеМестныеМестныеМестныеМестные измененияизмененияизмененияизмененияизменения (рис. 21�8 на вклейке) чаще все�
го находят в месте внедрения инфекции — септи�
ческий очаг (гнойное воспаление, реже очаг отсут�
ствует), лимфангит, лимфаденит, флебит и
тромбофлебит. Метастатические гнойники обна�
руживают в лёгких, паренхиматозных органах и
мягких тканях (абсцессы печени, гнойничковый
нефрит, абсцессы в мышцах и подкожной клетчат�
ке, головном мозге), костном мозге (гнойный ос�
теомиелит), суставах (гнойный артрит), клапанах
сердца (острый бородавчатый эндокардит). Гной�
ное воспаление может распространяться на сосед�
ние органы и ткани (с развитием гнойного плев�
рита, перикардита, перитонита, пери� и
паранефрита, флегмон подкожной клетчатки).

ОбщиеОбщиеОбщиеОбщиеОбщие измененияизмененияизмененияизмененияизменения

•  Дистрофии, некробиоз и некроз (развиваются в парен�
химе печени, почек, миокарде, мышцах, ЦНС).

•  Воспаление чаще всего диффузное или очаговое межу�
точное (межуточный нефрит, гепатит, миокардит),
васкулиты, на клапанах сердца возникает острый по�
липозно�язвенный эндокардит.

•  Гиперплазия кроветворной и лимфоидной ткани (кос�
тного мозга, селезёнки, лимфоузлов). Жёлтый кост�
ный мозг трубчатых костей становится красным, ги�
перплазия наблюдается в костном мозге плоских костей.

1
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Селезёнка увеличена, дряблая, красного цвета, даёт
обильный соскоб (септическая селезёнка); наблюдают
увеличение лимфоузлов, печени.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз вариабельный.

ÑÅÏÒÈÖÅÌÈß

Для септицемии (МКБ: A41 Другая септицемия) ха�
рактерны быстрое течение (острое, острейшее), вы�
раженная интоксикация, не сопровождающаяся об�
разованием метастатических очагов гнойной
инфекции, с расстройствами микроциркуляции и
центральной гемодинамики, тромбогеморрагичес�
кий синдром и септический (инфекционно�токси�
ческий, бактериальный) шок.

КККККлиническилиническилиническилиническилинически: интоксикационный синдром, дис�
функция ЖКТ, нарушения микроциркуляции —
бледность кожных покровов с землистым
оттенком, геморрагическая сыпь, одышка,
снижение диуреза, гепатолиенальный и ге�
моррагический синдромы. При развитии сеп�
тического шока за несколько часов до шока тем�
пература тела больного повышается до 39–40
°С, появляются нарушения ЦНС и психичес�
кой сферы.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Грамотрицательная флора содержит эндотоксин,
поступающий в кровь при разрушении бактерий
(липополисахарид), большие дозы эндотоксина
обусловливают эндотоксиновыйэндотоксиновыйэндотоксиновыйэндотоксиновыйэндотоксиновый шокшокшокшокшок и сосудистый
коллапс с летальным исходом. Таким образом, по
своей сути септицемия — это бактериальный шок.

Нарушения сократительной функции миокарда при ток�
сическом шоке наступают на поздних сроках в ре�
зультате длительной коронарной недостаточности.
Кроме прямого влияния токсинов на миокард, имеет
значение сгущение крови, особенно значительное при
перитоните и панкреонекрозе.

Дыхательная недостаточность обусловлена синдромом
шокового лёгкого. Печёночная недостаточность бывает
обусловлена бактериемией, эндотоксемией, а также
гипоперфузией и гипоксией органа. Истощаются фик�
сированные макрофаги (купферовские клетки), воз�
никает портальная гипертензия.

Нарушения реологии крови, с одной стороны, и пораже�
ние печени приводит к уменьшению образования про�
тромбина и повышению фибринолитической актив�
ности крови. С другой стороны, уровень фибриногена
в крови остаётся высоким, а уровень эндогенного ге�
парина снижается. Поэтому гиперкоагуляция сохраня�
ется и создаются условия для возникновения ДВС.

Почечная недостаточность при септическом шоке воз�
никает в результате гиперкоагуляции, ишемии и воз�
действия токсинов. Быстро развиваются необратимые
изменения, вплоть до массивного канальцевого некро�
за.

Повреждения поджелудочной железы имеют ишемичес�
кое происхождение. Вначале происходит активация
секреторной функции с выбросом в кровоток протео�
литических ферментов. На поздних сроках возможен
асептический панкреонекроз. Дисфункция поджелудоч�
ной железы вызывает геморрагический гастроэнтеро�
колит (в результате повышенной секреции протеаз в
просвет кишечника и застоя крови в брыжейке).

ПППППАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯАТОМОРФОЛОГИЯ

При септицемии септический очаг либо отсут�
ствует, либо выражен слабо. Характерны:

•  желтушность кожи и склер (гемолитическая желту�
ха), которая связана с гемолитическим действием бак�
териальных токсинов;

•  петехиальная сыпь на коже, кровоизлияния в сероз�
ных и слизистых оболочках, внутренних органах (ге�
моррагический синдром, который связан с развитием
васкулитов, повышением сосудисто�тканевой проница�
емости);

•  дистрофия и некроз клеток паренхиматозных органов;

•  апоплексия (кровоизлияние) надпочечников, некроз
коркового слоя почек и некроз железистой доли ги�
пофиза;

•  незначительное увеличение лимфоузлов и селезёнки
(гиперплазия лимфоидной и кроветворной ткани), из�
менение костного мозга (в диафизах становится крас�
ным, сочным за счёт усиленного кроветворения с
появлением юных и незрелых форм), возникают оча�
ги экстрамедуллярного кроветворения.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз неблагоприятный, высокая леталь�
ность.

ÑÅÏÒÈ×ÅÑÊÈÉ ÝÍÄÎÊÀÐÄÈÒ

Септический (инфекционный, бактериальный)
эндокардит (МКБ: I33.0 Острый и подострый
инфекционный эндокардит) — особая форма
сепсиса, для которой характерно воспалитель�
ное септическое поражение эндокарда (клапа�
нов, реже пристеночного и хордального). Ха�
рактерна гиперергическая реактивность с
поражением преимущественно ССС.

Выделяют острый (до 2 нед, в настоящее вре�
мя наблюдается редко), подострый (до 3 мес) и
затяжной (хронический — многие месяцы и
годы) септический эндокардит. Кроме того,
различают первичный (возникает на интактных
клапанах) и вторичный (развивается на изме�
нённых клапанах) септический эндокардит.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Септический эндокардит возникает в
результате инфицирования микроорганизмами
(бактерии, грибы и риккетсии). Описано около
120 возбудителей септического эндокардита, бо�
лее половины — грамотрицательные бактерии.
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Септический эндокардит чаще вызывают золотис�
тый стафилококк, пиогенный стрептококк, грамот�
рицательные бактерии; выделяют и L�формы кок�
ковой группы микробов.

При септическом эндокардите наркоманов —
Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa, дру�
гие грамотрицательные палочки, энтерококки, гри�
бы рода Candida.

При септическом эндокардите искусственных кла�
панов наиболее распространённые этиологические
агенты — золотистый стафилококк, Staphylococcus
epidermidis, α�гемолитические стрептококки, гра�
мотрицательные палочки, грибы рода Candida, ас�
пергиллы.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. В основе развития лежат реакции ги�
перчувствительности, обусловленные воздей�
ствием токсических ЦИК, которые содержат Аг
возбудителя. С этим связано появление васку�
литов, резкое повышение сосудистой прони�
цаемости, тромбоэмболический синдром, по�
ражение почек.

КлиническиКлиническиКлиническиКлиническиКлинически септический эндокардит проявля�
ется неспецифическим вариабельным токсико�
инфекционным синдромом. Температура тела
— от нормальных до фебрильных значений.
Кровоизлияния в конъюнктиву, геморрагичес�
кая сыпь, пятна Рота (на сетчатке глаза), узел�
ки Ослера (на коже), симптом Джейнуэя (крас�
ные пятна на подошвах и ладонях).

ПППППАААААТТТТТОООООМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛМОРФОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ

Характерны изменения в сердце и сосудах, селе�
зёнке и почках, которые сочетаются с тромбо�
эмболиями, инфарктами, множественными ге�
моррагиями.

Наиболее часто наблюдают изолированный эн�
докардит в форме полипозно�язвенного. Веге�
тации эндокарда представлены обширными
тромботическими массами серовато�бурого цве�
та, имеющими вид полипов, которые легко кро�
шатся. Они состоят из организованного фибри�
на, осевших тромбоцитов, колоний
микроорганизмов, характерна ранняя петрифи�
кация. Чаще поражается аортальный клапан,
реже митральный. После удаления тромботичес�

ких масс обнаруживаются язвенные дефекты (по�
верхностные или глубокие) в склерозированных
и деформированных клапанах, с нарушением це�
лостности и деструкцией клапана — острые анев�
ризмы, перфорация, отрыв створок, разрыв су�
хожильных хорд. Тромботические наложения
обнаруживают на пристеночном эндокарде и
интиме аорты.

При микроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопиимикроскопии обнаруживают очаги некро�
за, колонии микроорганизмов, окружённые
лимфогистиоцитарной инфильтрацией с приме�
сью многоядерных макрофагов. В участках не�
кроза наблюдают массивные тромботические на�
ложения с явлениями организации. Созревание
грануляционной ткани и петрификация приво�
дят к деформации клапанов и формированию
порока сердца. В миокарде — гипертрофия кар�
диомиоцитов, межуточная лимфогистиоцитар�
ная инфильтрация (диффузная и очаговая, на�
поминающая ревматические гранулёмы),
поражение сосудов (плазматическое пропитыва�
ние, фибриноидный некроз стенок с явлениями
эндо� и периваскулитов).

В сосудистой системе альтеративно�продуктивные из�
менения (плазматическое пропитывание, фибрино�
идный некроз).

Характерны микотические аневризмы как результат
прямой инвазии микроорганизмами стенки аорты,
сосудов внутренних органов, нервной системы. В
сердце и в различных органах обнаруживают ин�
фаркты, абсцессы и микроабсцессы.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз зависит от вида возбудителя септичес�
кого эндокардита, сопутствующих заболеваний
и тяжести осложнений, при отсутствии лече�
ния — летальный исход.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения. а) сердечные: нарушение ритма,
сердечная недостаточность, разрыв створок
клапана сердца, аневризма синуса Вальсальвы,
абсцессы устья аорты и миокарда, инфаркта
миокарда, перикардит; б) внесердечные: ин�
фаркты селезёнки, менингит, абсцессы голов�
ного мозга, септические инфаркты и абсцессы
лёгких, гломерулонефрит и ОПН.
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БОЛЕЗНИ ДЕТСКОГО
ВОЗРАСТА

В главе рассмотрены патология пренатального и перинатального
периодов, врождённые пороки развития и нарушения метабо�
лизма, а также опухоли детского возраста.

Ïàòîëîãèÿ ïðåíàòàëüíîãî ïåðèîäà
В разделе «Патология пренатального периода» приведены основ�
ные термины, относящиеся к пре� и перинатальному периодам
развития, и рассмотрены недоношенность, переношенность, за�
держка внутриутробного роста и развития, внутриутробная ги�
поксия.

ОООООСНОВНЫЕСНОВНЫЕСНОВНЫЕСНОВНЫЕСНОВНЫЕ ПОНЯТИЯПОНЯТИЯПОНЯТИЯПОНЯТИЯПОНЯТИЯ ИИИИИ ТЕРМИНЫТЕРМИНЫТЕРМИНЫТЕРМИНЫТЕРМИНЫ

Онтогенез — полный цикл индивидуального развития каждой
особи — начинается с образования зиготы и заканчивается смер�
тью. В онтогенезе различают предзиготный (гаметогенез, пред�
шествует образованию зиготы), пренатальный (антенатальный,
до рождения) и постнатальный (после рождения) периоды.

ГаметыГаметыГаметыГаметыГаметы (половые клетки) содержат половинный (1n) набор хромосом по срав�
нению с диплоидными (2n) соматическими клетками. Половинный (гапло�
идный) набор хромосом образуется в ходе мейоза — последовательных деле�
ний клеточного ядра в ходе гаметогенезов. В результате слияния яйцеклетки
со сперматозоидом образуется зигота, в которой восстанавливается дипло�
идный набор хромосом.

ЗиготаЗиготаЗиготаЗиготаЗигота — одноклеточная стадия развития многоклеточного организма. Началь�
ный этап развития оплодотворённой яйцеклетки (зиготы) называется дроб�
лением, которое заканчивается образованием бластулы.

БластулаБластулаБластулаБластулаБластула имеет вид полости, окружённой двумя слоями клеток: поверхност�
ный (трофобласт) представлен мелкими светлыми клетками, внутренний
(эмбриобласт, или зародышевый узелок) — тёмными крупными клетками.
Первый слой даёт начало оболочкам, которые участвуют в питании зароды�
ша и в последующем образуют плаценту и провизорные органы, из второго
слоя образуются зародыш и некоторые внезародышевые органы.

ГаструлаГаструлаГаструлаГаструлаГаструла. Следующим этапом развития является гаструляция, при которой за
счёт пролиферации и перемещения клеток происходит образование 3 заро�
дышевых листков: экто�, энто� и мезодермы. Дифференцированный на 3
эмбриональных листках зародышевый материал даёт начало гистогенезу
(процесс образования тканей) и органогенезу (процесс образования орга�
нов). Органогенез заканчивается в основном в конце внутриутробного пе�
риода, однако дифференцировка органов продолжается и в постнатальном
онтогенезе.

В зависимости от сроков возникновения внутриутробной пато�
логии различают гаметопатии, бластопатии, эмбриопатии и фе�
топатии.



636636636636636 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 22

ГаметопатииГаметопатииГаметопатииГаметопатииГаметопатии — патологические изменения в половых
клетках, возникшие до оплодотворения. Основная
патология гамет, имеющая значение в нарушении
внутриутробного развития, — изменения наследствен�
ных структур (мутации). Гаметопатии приводят к спон�
танному прерыванию беременности, врождённым
порокам развития, наследственным болезням.

БластопатииБластопатииБластопатииБластопатииБластопатии развиваются при повреждении зародыша
в первые 15 сут от момента образования зиготы. К
бластопатиям относят нарушения имплантации (вне�
маточная беременность, поверхностная или слишком
глубокая имплантация), двойниковые пороки разви�
тия (симметричные и асимметричные не полностью
разделившиеся близнецы), пустые зародышевые меш�
ки (результат аплазии или ранней гибели и резорб�
ции эмбриона), нарушения развития внезародыше�
вых органов и ориентации эмбриобласта в бластоцисте.
В большинстве случаев повреждение бластоцисты за�
канчивается спонтанным абортом, однако аборт реа�
лизуется не в момент повреждения, а на 1–3 нед по�
зднее. Частота гибели зародышей в первые 2 нед
достигает 50%.

ЭмЭмЭмЭмЭмбриопатиибриопатиибриопатиибриопатиибриопатии — повреждения зародыша начиная с 16�го
дня и заканчивая 75�м днём после оплодотворения. К
эмбриопатиям относят большинство врождённых по�
роков развития, тератомы. Эмбриопатии часто закан�
чиваются гибелью зародыша.

ФетопатииФетопатииФетопатииФетопатииФетопатии — общее название болезней плода, возника�
ющих с 76�го дня внутриутробного развития до его рож�
дения. Проявления фетопатий: задержка внутриутроб�
ного роста плода, метаболические, инфекционные
болезни, гемолитическая болезнь, врождённые поро�
ки развития. К врождённым порокам развития, обра�
зующимся в фетальном периоде, относятся: а) персис�
тирование эмбриональных структур (урахуса, кишечных
свищей, овального окна); б) персистирование эмбрио�
нальных щелей (расщелины губы и нёба, позвоночни�
ка, уретры); в) сохранение первоначального располо�
жения органов (крипторхизм, незавершённый поворот
кишечника); г) гипоплазия и дисплазия органов и тка�
ней (дисплазия почек, микроцефалия, гидроцефалия,
нефронофтиз Фанкони).

Причины пренатальной патологии разнообраз�
ны: наследственные факторы — мутации, бо�
лезни матери (СД, ФКУ, анемия, пороки сер�
дца, болезни почек и другие), химические и
физические повреждающие факторы (радиа�
ция, алкоголь, никотин, химические вещества,
применяемые в быту и промышленности); ин�
фекционные агенты, акушерско�гинекологи�
ческая патология (гестозы, плацентарная не�
достаточность), иммунологические факторы
(антигенная несовместимость матери и плода
и другие), гиповитаминоз, дефицит микроэле�
ментов у матери

Основные понятия, относящиеся к патологии
перинатального периода, приведены ниже.

ПеринатальныйПеринатальныйПеринатальныйПеринатальныйПеринатальный периодпериодпериодпериодпериод — период с 22�й полной недели
(154�го дня) внутриутробной жизни плода до 7 пол�
ных дней после рождения ребёнка.

НеонатальныйНеонатальныйНеонатальныйНеонатальныйНеонатальный периодпериодпериодпериодпериод начинается с момента рождения
и заканчивается через 28 дней жизни ребёнка.

ЖиворождениеЖиворождениеЖиворождениеЖиворождениеЖиворождение — полное изгнание или извлечение про�
дукта зачатия из организма матери (независимо от про�
должительности беременности), если плод имеет при
рождении любой из 4 признаков жизни: самостоя�
тельное дыхание, сердцебиение, пульсацию сосудов
пуповины, произвольные движения мускулатуры.

МёртворождениеМёртворождениеМёртворождениеМёртворождениеМёртворождение — смерть продукта зачатия, наступив�
шая до его полного изгнания или извлечения из орга�
низма матери. Смерть, наступившая до начала родо�
вой деятельности, — антенатальная, смерть во время
родов — интранатальная. Смерть плода, наступившая
ранее 28 нед беременности, — ранняя (до 20 нед) и
поздняя (от 21 нед до 28 нед) смерть плода.

МладенческаяМладенческаяМладенческаяМладенческаяМладенческая смертностьсмертностьсмертностьсмертностьсмертность — число детей, умерших в воз�
расте до одного года, на 1000 живорождённых.

НеонатальнаяНеонатальнаяНеонатальнаяНеонатальнаяНеонатальная смертностьсмертностьсмертностьсмертностьсмертность — число детей, умерших в воз�
расте до 28 сут, на 1000 живорождённых.

•  Ранняя неонатальная смертность — смертность но�
ворождённых в течение первых 7 дней жизни;

•  Поздняя неонатальная смертность — смертность но�
ворождённых с 8�го по 28�й полный день жизни.

ПеринатальнаяПеринатальнаяПеринатальнаяПеринатальнаяПеринатальная смертностьсмертностьсмертностьсмертностьсмертность — число родившихся мёрт�
выми и умерших в первые 6 дней после рождения на
1000 родившихся живыми и мёртвыми. Показатели
перинатальной смертности значительно колеблются
в разных странах– от 12 до 50‰, в России этот пока�
затель в 1999 г. составил 14,3‰.

ГестационныйГестационныйГестационныйГестационныйГестационный возраствозраствозраствозраствозраст иииии массамассамассамассамасса плодаплодаплодаплодаплода

Срок беременности — гестационный возраст.

Продолжительность беременности измеряется с 1�го
дня последнего нормального менструального пери�
ода. Срок беременности выражается в полных днях
или полных неделях. Средняя продолжительность
беременности составляет 280 дней (40 нед), считая
от 1�го дня последней менструации. Доношенный
ребёнок — родившийся на сроке беременности от
37 нед до 42 нед (259–293 дня).

ÍÅÄÎÍÎØÅÍÍÎÑÒÜ

Недоношенный ребёнок (МКБ: P07.3 Другие
случаи недоношенности) — родившийся при
сроке беременности менее 37 полных недель.
Обычно недоношенные дети имеют массу ме�
нее 2500 г и рост менее 45 см, однако при оцен�
ке доношенности ребёнка нельзя принимать во
внимание только его массу, так как установле�
но, что примерно 1/3 доношенных детей имеет
массу менее 2500 г. Частота невынашивания с
учётом детей, родившихся с массой более 500 г,
достигает 60% от числа родившихся детей.

ФакторыФакторыФакторыФакторыФакторы рискарискарискарискариска рождения недоношенного ребён�
ка: хронические соматические и гинекологи�
ческие заболевания матери, гестозы, эндок�
ринопатии, предшествующие медицинские
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аборты, маленький интервал между беремен�
ностями, неблагоприятные социально�эконо�
мические условия. Часто сочетаются с невы�
нашиванием врождённые пороки развития
плода и внутриутробные инфекции.

ЗаболеваемостьЗаболеваемостьЗаболеваемостьЗаболеваемостьЗаболеваемость иииии смертностьсмертностьсмертностьсмертностьсмертность

•  Высокая заболеваемость недоношенных детей явля�
ется серьёзной медико�биологической проблемой.
Наиболее часто встречающиеся у недоношенных но�
ворождённых заболевания и состояния: перинаталь�
ная асфиксия, внутричерепные кровоизлияния, ги�
потермия, бронхолёгочная дисплазия, гипогликемия,
ретинопатия, синдром дыхательных расстройств, ин�
фекции, аномалии водно�солевого обмена, открытый
артериальный проток, гипербилирубинемия, некро�
тизирующий энтероколит.

•  Смертность недоношенных детей значительно выше,
чем доношенных: чем меньше срок беременности и
масса тела, тем выше смертность детей. Так, дети с
массой тела ниже 1000 г составляют всего 0,3% от
всех живорождённых, однако на их долю приходится
более 80% смертей новорождённых. Многие недоно�
шенные новорождённые нуждаются в интубации и
ИВЛ сразу же после рождения.

МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические признакипризнакипризнакипризнакипризнаки недоношенностинедоношенностинедоношенностинедоношенностинедоношенности:
пушковое оволосение лица, плеч и спины,
мягкость ушных раковин из�за слабого раз�
вития хрящей, недоразвитие ногтевых плас�
тинок, мягкие кости черепа, у мальчиков
яички не опущены в мошонку; у девочек
большие половые губы не прикрывают ма�
лые, отсутствие или недоразвитие ядер окос�
тенения в эпифизах длинных трубчатых кос�
тей (у доношенного зрелого плода диаметр
ядра окостенения нижнего эпифиза бедра
достигает 5–6 мм).

МММММОРФООРФООРФООРФООРФО�����ФУНКЦИОНАЛЬНЫЕФУНКЦИОНАЛЬНЫЕФУНКЦИОНАЛЬНЫЕФУНКЦИОНАЛЬНЫЕФУНКЦИОНАЛЬНЫЕ ОСОБЕННОСТИОСОБЕННОСТИОСОБЕННОСТИОСОБЕННОСТИОСОБЕННОСТИ

ВНУТРЕННИХВНУТРЕННИХВНУТРЕННИХВНУТРЕННИХВНУТРЕННИХ ОРГАНОВОРГАНОВОРГАНОВОРГАНОВОРГАНОВ

•  ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие. Развитие лёгких плода в первой по�
ловине внутриутробной жизни происходит пу�
тём образования из эпителия передней кишки
системы ветвящихся трубочек — предшествен�
ников трахеи, бронхов, бронхиол. С 16�й не�
дели сегментация бронхов заканчивается, на
их концах образуются ацинусы, выстланные ку�
бическим эпителием. Дифференцировка аль�
веол начинается на 24�й неделе беременности.
Альвеолы выстланы кубическим эпителием, в
эпителиальных клетках появляются первые
осмиофильные пластинчатые тельца. Между
26�й и 32�й неделями кубический эпителий уп�
лощается, дифференцируется в альвеолоциты
1�го и 2�го типов. Альвеолоциты 2�го типа не�
многочисленные, расположены небольшими
группами, в основном в местах ветвления аль�

веолярных ходов. Перегородки между альвео�
лами содержат много соединительной ткани,
капилляры не имеют тесного контакта с про�
светом альвеол (рис. 22�1 на вклейке). Даль�
нейшая дифференцировка лёгких приводит к
уменьшению количества соединительной тка�
ни и увеличению количества капилляров, но
даже у доношенного новорождённого альвео�
лы маленькие, а перегородки толще, чем у
взрослого. Развитие альвеол продолжается и
после рождения. Лёгкие ребёнка начинают со�
ответствовать лёгким взрослого лишь к 8 го�
дам жизни.

•  ГоловнойГоловнойГоловнойГоловнойГоловной мозгмозгмозгмозгмозг. Извилины появляются на по�
верхности мозга начиная с 20�й недели внут�
риутробного развития. Вещество мозга мягкое,
желатинообразное, граница между серым и
белым веществом не выражена, что связано с
незаконченной миелинизацией нервных воло�
кон. У недоношенных детей под эпендимой
желудочков располагается зародышевый слой
из клеток–предшественниц нейронов, которые
постепенно мигрируют в другие области голов�
ного мозга (рис. 22�2 на вклейке). Зародыше�
вый слой исчезает к 34�36�й нед внутриутроб�
ного развития.

•  ПочкиПочкиПочкиПочкиПочки. У недоношенного ребёнка в субкап�
сулярной зоне располагаются примитивные
клубочки, у которых париетальный и висце�
ральный листки капсулы Боумена выстланы
кубическим эпителием (рис. 22�3 на вклейке).
Число слоёв примитивных клубочков умень�
шается с трёх в 22 нед до двух в 26 нед и одно�
го в 34 нед. Гломерулогенез заканчивается к
36�й нед внутриутробного развития.

•  ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень у недоношенных детей относительно
большая, однако ферментные системы её не�
зрелые. Физиологическая желтуха, которая раз�
вивается после рождения в связи с разрушени�
ем фетального Hb, у недоношенных детей
бывает более выраженной и длительной из�за
недостаточной активности глюкуронилтранс�
феразы. Характерна выраженность экстраме�
дуллярного кроветворения.

•  НадпочечникиНадпочечникиНадпочечникиНадпочечникиНадпочечники. Корковое вещество формиру�
ется к 21–22�й нед беременности. Особенность
строения надпочечников плодов — наличие
фетальной коры, состоящей из крупных поли�
гональных клеток с крупными светлыми ядра�
ми и пенистой цитоплазмой, расположенных
в виде радиальных тяжей. После рождения ре�
бёнка фетальная кора редуцируется. Дефини�
тивная кора состоит из субкапсулярно распо�

1

1
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ложенных клеток клубочковой зоны, лишь у
зрелых плодов можно увидеть начало форми�
рования пучковой зоны. Мозговое вещество
представлено небольшими группами базофиль�
ных клеток.

ÏÅÐÅÍÎØÅÍÍÎÑÒÜ

Переношенный ребёнок — родившийся в 42
нед беременности и позже. Частота перенаши�
вания составляет от 2% до 5%.

ФакторыФакторыФакторыФакторыФакторы рискарискарискарискариска: первые роды старше 30 лет,
предшествующие аборты или воспалительные
заболевания матки, дефицит плацентарной
сульфатазы, анэнцефалия.

ЗаболеваемостьЗаболеваемостьЗаболеваемостьЗаболеваемостьЗаболеваемость иииии смертностьсмертностьсмертностьсмертностьсмертность переношенныхпереношенныхпереношенныхпереношенныхпереношенных детейдетейдетейдетейдетей

•  При перенашивании плод нередко становится круп�
ным, что осложняет течение родов. В ряде случаев
перенашивание сопровождается внутриутробной за�
держкой роста плода. У переношенных детей повы�
шена частота интранатальной гипоксии, развития
синдрома аспирации мекония, полицитемии, гипо�
гликемии.

•  Переношенность сочетается с высокой перинаталь�
ной смертностью. При сроке беременности 42 нед
перинатальная смертность в 2 раза выше, а при сроке
43 нед — в 3 раза выше, чем у рождённых в срок
детей. В связи с высокой перинатальной смертнос�
тью при сроке беременности более 42 нед произво�
дится стимуляция родов.

МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические признакипризнакипризнакипризнакипризнаки переношенностипереношенностипереношенностипереношенностипереношенности: от�
сутствие сыровидной смазки, сухость и ше�
лушение кожи, возможная частичная маце�
рация кожи, появление ядер окостенения в
проксимальных эпифизах большеберцовой и
плечевой костей. В тяжёлых случаях наблю�
дается окрашивание кожи, ногтей и пупови�
ны меконием.

ÇÀÄÅÐÆÊÀ ÂÍÓÒÐÈÓÒÐÎÁÍÎÃÎ ÐÎÑÒÀ È
ÐÀÇÂÈÒÈß

Задержка внутриутробного роста (МКБ: P05 За�
медленный рост и недостаточность питания
плода) диагностируется у детей, имеющих массу
тела ниже 10 перцентилей для данного срока
беременности (перцентиль — процент от сред�
нестатистической величины массы младенца в
данный срок беременности).

Адекватный рост зависит от обеспечения пло�
да питательными веществами, которое может
нарушаться при заболеваниях и дефектах пи�
тания матери, плацентарной недостаточности,
заболеваниях самого плода. Рост плода также
зависит от его эндокринного статуса. Гормо�
ны роста и гормоны щитовидной железы не

влияют на рост плода. Анаболическую и рос�
товую функцию выполняют другие гормоны, в
частности инсулин и соматомедины. Инсулин
действует на плод как гормон роста, однако он
не проникает через плаценту и должен секре�
тироваться самим плодом. Гиперинсулинизм
in utero, поражающий плод у женщин с СД,
сопровождается повышением массы плода. При
отсутствии продукции инсулина плодом (на�
пример, в условиях агенезии островков Лан�
герханса) рост плода замедляется. При гипо�
трофии плода в его крови снижено содержание
С�пептида, связывающего проинсулин.

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины задержки внутриутробного роста под�
разделяют на фетальные, материнские и пла�
центарные.

•••••  ФетальныеФетальныеФетальныеФетальныеФетальные причиныпричиныпричиныпричиныпричины

Генетические: расовые, этнические, семейные, хро�
мосомные болезни (трисомии 13, 18, 21, моносо�
мия X, триплоидия), генные болезни [синдромы
Рассела–Сильвера, блефарофимоз (в том числе и
синдром Дубовица), лепречаунизм, хондродис�
плазии].

Женский пол (девочки весят на 150–200 г меньше,
чем мальчики).

Внутриутробные инфекции (цитомегаловирусная, ток�
соплазмоз, герпес, краснуха).

•••••  МатеринскиеМатеринскиеМатеринскиеМатеринскиеМатеринские причиныпричиныпричиныпричиныпричины: гипертензия, токсикоз, дефек�
ты питания, хроническая гипоксия (болезни лёгких,
сердца, крови, курение), приём алкоголя и наркоти�
ков, маленький рост; масса тела до беременности ме�
нее 50 кг, многоплодная беременность.

•••••  ПлацентарныеПлацентарныеПлацентарныеПлацентарныеПлацентарные причиныпричиныпричиныпричиныпричины: гипоплазия, отслойка, пред�
лежание и инфаркты плаценты, инфекции, аномалии
пуповины.

ЗаболеваемостьЗаболеваемостьЗаболеваемостьЗаболеваемостьЗаболеваемость иииии смертностьсмертностьсмертностьсмертностьсмертность детей с задержкой
внутриутробного роста выше по сравнению
с детьми с нормальной для данного гестаци�
онного возраста массой тела. У детей с за�
держкой внутриутробного роста повышена
частота асфиксии, гипотермии, гипоглике�
мии, инфекционных заболеваний. Смерт�
ность в группе детей с задержкой внутриут�
робного роста в 3–5 раз превышает средние
показатели.

ГипопластическийГипопластическийГипопластическийГипопластическийГипопластический вариантвариантвариантвариантвариант задержки внутриут�
робного роста наблюдается при симметрич�
ном отставании в росте, когда вес, длина и
окружность головы снижены на равное ко�
личество перцентилей. Такой вариант наблю�
дается, если рост нарушается в 1�м и 2�м три�
местрах беременности. При этом в органах
уменьшено количество клеток. Гипопласти�
ческий вариант задержки внутриутробного
роста характеризуется плохим прогнозом.
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ГиГиГиГиГипотрофическийпотрофическийпотрофическийпотрофическийпотрофический вариантвариантвариантвариантвариант задержки внутри�
утробного роста наблюдается, если рост и
окружность головы снижены меньше, чем
масса ребёнка («асимметричная форма»).
Развивается в последние 2–3 мес беремен�
ности. Прогноз более благоприятный, чем
при гипопластическом варианте задержки
внутриутробного роста.

ÂÍÓÒÐÈÓÒÐÎÁÍÀß ÃÈÏÎÊÑÈß

Термином «внутриутробная гипоксия» (МКБ:
P20 Внутриутробная гипоксия) обозначают
состояние гипоксемии, которое возникает в
результате нарушения маточно�плацентарного
или плацентарно�плодного кровообращения и
может быть острым или хроническим. Приме�
нявшийся ранее термин «асфиксия» (удушье)
не является корректным, так как у плода от�
сутствует лёгочное дыхание.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология

Острая гипоксия наступает при остром нарушении ма�
точно�плацентарного или плацентарно�плодного кро�
вообращения — преждевременной отслойке плацен�
ты, множественных её инфарктах, выпадении пуповины,
истинных узлах или обвитии пуповины вокруг шеи
или конечностей плода. Чаще наблюдается во время
родов.

Хроническая гипоксия является проявлением хроничес�
кой плацентарной недостаточности (гипоплазия пла�
центы, её незрелость, недостаточная васкуляризация)
и часто наблюдается при гестозах и некоторых сома�
тических заболеваниях матери (анемия, декомпенси�
рованные пороки сердца, хронические заболевания
лёгких, СД и др.).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. При недостатке кислорода в крови
плода развивается метаболический и дыха�
тельный ацидоз, в тканях растёт интенсив�
ность гликолитических процессов и умень�
шается количество гликогена. Вначале
отмечается резкое повышение АД, которое
сменяется падением сосудистого тонуса с раз�
витием общего венозного полнокровия. По�
вышается сосудистая проницаемость, разви�
ваются отёк и диапедезные кровоизлияния.
В тяжёлых случаях активируется фибрино�
литическая активность крови, что усиливает
геморрагический диатез. Гипоксия вызывает
активацию дыхательного центра головного
мозга, что активирует дыхательные движения
плода и приводит к аспирации околоплод�
ных вод. Раздражение блуждающего нерва
вызывает усиление моторики кишечника и
выделение мекония в околоплодные воды.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология внутриутробнойвнутриутробнойвнутриутробнойвнутриутробнойвнутриутробной гипоксиигипоксиигипоксиигипоксиигипоксии опреде�
ляется, в первую очередь, признаками об�

щего венозного полнокровия. Характерны
множественные диапедезные кровоизлияния
в слизистые и серозные оболочки, паренхи�
му внутренних органов. В полостях сердца
и крупных сосудах тёмная жидкая кровь. В
лёгких могут быть обнаружены элементы
околоплодных вод и родовых путей — че�
шуйки ороговевшего эпителия, пушковые
волосы (лануго), глыбки мекония, аморф�
ные белковые массы (рис. 22�4 на вклейке).
Через 12–16 ч после аспирации неинфици�
рованных околоплодных вод в лёгких раз�
вивается макрофагальная реакция, на 2�е сут
среди макрофагов появляются нейтрофилы.
При аспирации инфицированных околоплод�
ных вод (при хориоамнионите, эндометрите,
вагините матери) среди аспирированных ча�
стиц определяется большое число микробов
и материнских лейкоцитов. Проксимальные
отделы толстой кишки (ободочная, иногда и
сигмовидная) не содержат мекония. В голов�
ном мозге — отёк, стаз, диапедезные кро�
воизлияния. Характерны субарахноидаль�
ные кровоизлияния в височной, теменной
долях, мозжечке. Возможны кровоизлияния
под эпендиму желудочков с прорывом их в
полость.

При длительной тяжёлой асфиксии к описан�
ным изменениям присоединяются тяжёлые
дистрофические и некротические изменения в
паренхиматозных органах и нейронах голов�
ного и спинного мозга.

ÏÀÒÎËÎÃÈß
ÏÅÐÈÍÀÒÀËÜÍÎÃÎ ÏÅÐÈÎÄÀ

В разделе «Патология перинатального перио�
да» рассмотрены болезни лёгких перинаталь�
ного периода, инфекционные болезни плода
и новорождённого, гемолитическая и гемор�
рагическая болезни новорождённых, а также
разные болезни перинатального периода (лё�
гочная гипертензия, синдром плацентарной
трансфузии и др.).

Áîëåçíè ë¸ãêèõ ïåðèíàòàëüíîãî
ïåðèîäà

В этом разделе рассмотрены синдромы дыха�
тельного расстройства новорождённых, мас�
сивной аспирации околоплодных вод и меко�
ния, бронхолёгочная дисплазия, родовая
травма и родовые повреждения гипоксичес�
кого генеза.

1
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СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ ДЫХАТЕЛЬНОГОДЫХАТЕЛЬНОГОДЫХАТЕЛЬНОГОДЫХАТЕЛЬНОГОДЫХАТЕЛЬНОГО РАССТРОЙСТВАРАССТРОЙСТВАРАССТРОЙСТВАРАССТРОЙСТВАРАССТРОЙСТВА

НОВОРОЖДНОВОРОЖДНОВОРОЖДНОВОРОЖДНОВОРОЖДЕЕЕЕЕННЫХННЫХННЫХННЫХННЫХ

Синдром дыхательного расстройства новорож�
дённых (МКБ: P22 Дыхательное расстройство у
новорождённого [дистресс]) — заболевания лёг�
ких неинфекционной природы, развивающиеся
в перинатальном периоде. Эти заболевания так�
же часто обозначают термином «пневмопатия
новорождённых».

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Ведущим звеном в патогенезе синд�
рома дыхательного расстройства новорождён�
ных (рис. 22�5) является дефицит сурфактан�
та.

•  Сурфактант синтезируется пневмоцитами 2�го типа и
бескаёмчатыми эпителиоцитами респираторных брон�
хиол. Незрелые предшественники этих клеток появ�
ляются в лёгких плода лишь в 20–24 нед, и в этот

период сурфактант начинает определяться в ткани
лёгких и амниотической жидкости в незначительных
количествах. Количество пневмоцитов 2�го типа и
бескаёмчатых эпителиоцитов с признаками синтети�
ческой активности быстро увеличивается с 24�й нед
и достигает максимума к 35�й нед беременности. До
32–34 нед внутриутробного развития синтез сурфак�
танта осуществляется в основном за счёт метилиро�
вания этаноламина, тогда как позднее — холиновым
путём. Первый путь синтеза сурфактанта несоверше�
нен и легко истощается под влиянием гипоксии, аци�
доза, гипотермии, часто развивающихся у новорож�
дённых, особенно у недоношенных.

•  Важную роль в метаболизме сурфактанта играют гор�
моны. Глюкокортикоиды, гормоны щитовидной же�
лезы, эстрогены ускоряют созревание лёгких и умень�
шают риск развития пневмопатий у недоношенных
плодов. Очень велика роль инсулина, рецепторы к
которому обнаружены на пневмоцитах 2�го типа. Из�
быток инсулина приводит к замедлению созревания
пневмоцитов 2�го типа, снижению содержания не�

Ðèñ. 22-5. Ïàòîãåíåç ñèíäðîìà äûõàòåëüíûõ ðàññòðîéñòâ.
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насыщенного фосфатидилхолина, фосфатидилглице�
рина и сурфактантных апопротеинов. Если беремен�
ная женщина страдает СД, у плода развиваются ги�
пергликемия и гиперинсулинизм. Поэтому у детей от
женщин с СД значительно повышена частота воз�
никновения синдрома дыхательного расстройства но�
ворождённых (главным образом, болезни гиалино�
вых мембран).

•  Недостаток сурфактанта приводит к низкому поверх�
ностному натяжению альвеол и ателектазу, гиповен�
тиляции и ряду последовательных изменений, пред�
ставленных на рис. 22�5. Конечным результатом их
является накопление в альвеолах богатого фибри�
ном экссудата, выстилающего внутреннюю поверх�
ность альвеол и получившего название гиалиновых
мембран. Гиалиновые мембраны, нарушая газообмен,
усиливают гипоксемию и способствуют снижению
синтеза сурфактанта, таким образом формируя по�
рочный круг.

ФакторыФакторыФакторыФакторыФакторы рискарискарискарискариска — заболевания и состояния,
приводящие к недостатку сурфактанта в лёг�
ких новорождённого: недоношенность и не�
зрелость, внутриутробная гипоксия, СД мате�
ри, кесарево сечение (при кесаревом сечении в
предродовом и родовом периодах не выделя�
ются катехоламины и не происходит адапта�
ции лёгких плода к внеутробной жизни).

•••••  ПервичныйПервичныйПервичныйПервичныйПервичный (врождённый)(врождённый)(врождённый)(врождённый)(врождённый) ателектазателектазателектазателектазателектаз (МКБ:
P28.0 Первичный ателектаз у новорождённо�
го) проявляется у глубоко недоношенных но�
ворождённых сразу после рождения. Макро�
скопически: лёгкие безвоздушные, синюшные,
уменьшены в объёме. Края лёгких уплощены,
заострены. Микроскопически: значительная
часть лёгочной паренхимы безвоздушная, с
отдельными расширенными респираторными
бронхиолами и альвеолярными ходами.

•••••  БолезньБолезньБолезньБолезньБолезнь гиалиновыхгиалиновыхгиалиновыхгиалиновыхгиалиновых мембранмембранмембранмембранмембран (МКБ: P22.0
Синдром дыхательного расстройства у ново�
рождённого). Лёгкие безвоздушные, тёмно�
красного цвета, имеют характерную «резино�
вую»  консистенцию. Микроскопически:
внутренняя поверхность альвеол, альвеолярных
ходов и терминальных бронхиол выстлана гиа�
линовыми мембранами — гомогенными эози�
нофильными массами, лежащими на эпителии
или непосредственно на базальной мембране
в местах гибели эпителия (рис. 22�6 на вклей�
ке). Основой гиалиновых мембран является
фибрин, в них также определяются значитель�
ные количества тирозин�α

1
�антитрипсина и

С3�компонента комплемента. Нередки крово�
излияния в строму и в просвет альвеол. Арте�
рии сужены, вены и лимфатические сосуды
расширены. Клеточная воспалительная реак�
ция на гиалиновые мембраны не выражена. Уже
через 36 ч после родов определяются первые

признаки репарации: регенерируют пневмоци�
ты, мембраны фрагментируются и подвергают�
ся фагоцитозу. Наблюдается активная проли�
ферация фибробластов, что приводит к
частичной организации мембран и фиброзу
межальвеолярных перегородок.

•••••  ОтёкОтёкОтёкОтёкОтёк иииии кровоизлияниякровоизлияниякровоизлияниякровоизлияниякровоизлияния ввввв лёгкихлёгкихлёгкихлёгкихлёгких (МКБ: P26.8
Другие лёгочные кровотечения, возникшие в
перинатальном периоде) чаще наблюдаются у
новорождённых, проживших более 2 сут. Лёг�
кие плотные, тяжёлые, с крупными участками
кровоизлияний. В трахее и бронхах — окра�
шенная кровью пенистая жидкость. Микроско�
пически: альвеолы, бронхиолы и некоторые
бронхи заполнены эритроцитами. Кровоизли�
яния могут сочетаться с гиалиновыми мембра�
нами, аспирацией околоплодных вод, пневмо�
нией.

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ МАССИВНОЙМАССИВНОЙМАССИВНОЙМАССИВНОЙМАССИВНОЙ АСПИРАЦИИАСПИРАЦИИАСПИРАЦИИАСПИРАЦИИАСПИРАЦИИ ОКОЛОПЛОДНЫХОКОЛОПЛОДНЫХОКОЛОПЛОДНЫХОКОЛОПЛОДНЫХОКОЛОПЛОДНЫХ

ВОДВОДВОДВОДВОД ИИИИИ МЕКОНИЯМЕКОНИЯМЕКОНИЯМЕКОНИЯМЕКОНИЯ

Синдром массивной аспирации околоплодных
вод и мекония (МКБ: P24 Неонатальные аспи�
рационные синдромы) развивается при внутри�
утробной гипоксии. При аспирации мекониаль�
ных вод лёгкие приобретают зеленоватый
оттенок, в просвете трахеи и крупных бронхов
встречаются мекониальные пробки. Микроско�
пически в просвете дыхательных путей обнару�
живается содержимое околоплодных вод: слу�
щенные клетки плоского эпителия, роговые
чешуйки, пушковые волоски (лануго), частицы
мекония. Основной патогенетический механизм
синдрома связан с ингибированием меконием
сурфактанта, последующим развитием ателекта�
зов, нередко — гиалиновых мембран. Синдром
аспирации околоплодных вод нередко сочетает�
ся с персистирующей лёгочной гипертензией.

БББББРОНХОЛРОНХОЛРОНХОЛРОНХОЛРОНХОЛЕЕЕЕЕГОГОГОГОГОЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ ДИСПЛАЗИЯДИСПЛАЗИЯДИСПЛАЗИЯДИСПЛАЗИЯДИСПЛАЗИЯ

Бронхолёгочная дисплазия (МКБ: P27.1 Брон�
холёгочная дисплазия, возникшая в перинаталь�
ном периоде) является осложнением терапии
пневмопатий у недоношенных детей, получаю�
щих в течение продолжительного времени кис�
лород в высоких концентрациях и подвергаю�
щихся ИВЛ под высоким давлением. Характерно
сочетание очагов эмфиземы и ателектаза (дис�
телектаз). Микроскопически выявляются некроз
эпителия дистальных бронхов, бронхиол и аль�
веол, позднее — мононуклеарная воспалитель�
ная реакция, пролиферация фибробластов и
миофибробластов, приводящая к выраженному
фиброзу стромы (рис. 22�7 на вклейке). Регене�

1
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рация эпителия бронхов и бронхиол, как прави�
ло, сопровождается гиперплазией и плоскокле�
точной метаплазией эпителия. Мышечный слой
бронхов и бронхиол подвергается гиперплазии.
В тяжёлых случаях возникают облитерирующий
бронхит и бронхиолит. Формируется фиброз ме�
жальвеолярных перегородок. Наблюдаются при�
знаки персистирующей эмфиземы и лёгочной ги�
пертензии. При бронхолёгочной дисплазии
нарушаются процессы постнатального развития
лёгких (отсутствие мультипликации альвеол), что
ведёт к уменьшению размеров и объёма лёгких.
Дети, страдающие бронхолёгочной дисплазией,
отстают в физическом и умственном развитии,
легко подвергаются вторичной лёгочной инфек�
ции.

РРРРРОДОВАЯОДОВАЯОДОВАЯОДОВАЯОДОВАЯ ТРАВМАТРАВМАТРАВМАТРАВМАТРАВМА

Родовая травма (МКБ: Р10–Р15 Родовая травма)
— разрушение тканей или органов плода, возни�
кающее в процессе родов за счёт действия меха�
нических сил.

ПредрасполагающиеПредрасполагающиеПредрасполагающиеПредрасполагающиеПредрасполагающие факторыфакторыфакторыфакторыфакторы: несоответствие
размеров плода размерам таза матери (анатоми�
чески узкий таз, избыточная или недостаточная
масса плода), недоношенность, стремительные
или затяжные роды, аномалии положения и пред�
лежания плода, различные акушерские манипу�
ляции (наложение щипцов, применение вакуум�
экстрактора, поворот плода на ножку и др.).

•  РодоваяРодоваяРодоваяРодоваяРодовая опухольопухольопухольопухольопухоль (МКБ: P12 Родовая травма во�
лосистой части головы) — подкожные кровоиз�
лияния и отёк в области предлежащей части
плода. Клинического значения обычно не име�
ет.

•  КефалогематомаКефалогематомаКефалогематомаКефалогематомаКефалогематома (МКБ: P12.0 Кефалогематома
при родовой травме) — скопление крови под
надкостницей костей свода черепа. Так как над�
костница плотно прикреплена к кости в облас�
ти черепных швов, скопление крови ограничи�
вается пределами одной (чаще теменной) кости.
В редких случаях скопление крови может на�
гнаиваться. Кефалогематому следует отличать
от перелома костей черепа с последующим под�
надкостничным кровоизлиянием.

•  ТТТТТравмаравмаравмаравмаравма костейкостейкостейкостейкостей черепачерепачерепачерепачерепа (МКБ: P13.0 Перелом ко�
стей черепа при родовой травме, P13.1 Другие
повреждения черепа при родовой травме) про�
является переломами, трещинами, вклинения�
ми костей, надрывами и разрывами швов (чаще
теменных, лобных и затылочных костей).
Встречается в настоящее время редко.

•  ЭпидуральныеЭпидуральныеЭпидуральныеЭпидуральныеЭпидуральные кровоизлияниякровоизлияниякровоизлияниякровоизлияниякровоизлияния (МКБ: P10.8
Другие внутричерепные разрывы и кровоизли�
яния при родовой травме) образуются при тре�
щинах и переломах костей свода черепа, реже
при разрыве средней менингеальной артерии.

•  РазрывРазрывРазрывРазрывРазрыв дупликатурдупликатурдупликатурдупликатурдупликатур твёрдойтвёрдойтвёрдойтвёрдойтвёрдой мозговоймозговоймозговоймозговоймозговой оболоч�оболоч�оболоч�оболоч�оболоч�
кикикикики иииии крупныхкрупныхкрупныхкрупныхкрупных венвенвенвенвен (МКБ: P10.8 Другие внутри�
черепные разрывы и кровоизлияния при родо�
вой травме) — самый частый вид смертельной
родовой травмы черепа. Разрыв намёта мозжеч�
ка занимает 90–93% всех смертельных родовых
травм. Часто сопровождается субдуральным
кровоизлиянием в средней и задней черепных
ямках. Реже наблюдаются разрыв серпа твёрдой
мозговой оболочки большого мозга, разрывы
верхних мозговых вен.

•  РодоваяРодоваяРодоваяРодоваяРодовая травматравматравматравматравма позвоночникапозвоночникапозвоночникапозвоночникапозвоночника (МКБ: P11.5 По�
ражение позвоночника и спинного мозга при
родовой травме) развивается в 2–3 раза чаще,
чем внутричерепная. Проявляется в виде раз�
рывов и растяжений межпозвонковых дисков,
перелома позвоночника (чаще в области VI–VII
шейных позвонков), отрыва тел позвонков и их
отростков. Как правило, сопровождается мас�
сивным кровоизлиянием в окружающие ткани
и может сопровождаться разрывом или размоз�
жением спинного мозга, разрывом его оболо�
чек. Повреждение спинного мозга чаще бывает
связано не с механическим повреждением по�
звоночника, а с нарушением кровообращения в
бассейне позвоночных артерий с развитием
ишемии в области ствола мозга, мозжечка и
шейного отдела спинного мозга. Травма спин�
ного мозга наблюдается чаще, чем травма по�
звоночника. Ее клиническая симптоматика за�
висит от локализации и вида повреждения. При
повреждении верхнешейных сегментов спинно�
го мозга развивается спинальный шок или па�
рез диафрагмы. Поражение на уровне позвон�
ков С

V
T

I 
приводит к различным типам парезов

и параличей верхней конечности. Паралич груд�
ного отдела позвоночника клинически прояв�
ляется дыхательными расстройствами.

•  РодоваяРодоваяРодоваяРодоваяРодовая травматравматравматравматравма периферическихпериферическихпериферическихпериферическихпериферических нервовнервовнервовнервовнервов (МКБ:
P14 Родовая травма периферической нервной
системы). К ней относят паралич лицевого не�
рва (при наложении акушерских щипцов), па�
ралич плечевого сплетения (при чрезмерном
вытяжении или давлении пальцами акушера на
область шеи и плечевого нервного пучка при
извлечении плода), паралич диафрагмального
нерва. Морфологически: отёк, эндо� и перинев�
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ральные кровоизлияния, реже — разрывы не�
рвов с массивными кровоизлияниями.

•  ПереломПереломПереломПереломПерелом ключицыключицыключицыключицыключицы (МКБ: P13.4 Перелом клю�
чицы при родовой травме) — один из наиболее
частых видов родовой травмы, встречается у 0,5–
3% всех новорождённых. Чаще бывает поднад�
костничным, требует наложения фиксирующей
повязки и обычно срастается к концу 2�й неде�
ли жизни ребёнка.

•  ПереломыПереломыПереломыПереломыПереломы плечевойплечевойплечевойплечевойплечевой костикостикостикостикости иииии костейкостейкостейкостейкостей голениголениголениголениголени
(МКБ: P13.3 Перелом других длинных костей
при родовой травме) развиваются при затруд�
нении извлечения ручки плода (перелом пле�
чевой кости) или при экстракции плода за нож�
ку (перелом костей голени),

 
встречаются редко.

Они требуют более серьёзного лечения, так как
из�за сильного мышечного напряжения, как
правило, сопровождаются сильным смещением
отломков.

РРРРРОДОВЫЕОДОВЫЕОДОВЫЕОДОВЫЕОДОВЫЕ ПОВРЕЖДЕНИЯПОВРЕЖДЕНИЯПОВРЕЖДЕНИЯПОВРЕЖДЕНИЯПОВРЕЖДЕНИЯ ГИПОКСИГИПОКСИГИПОКСИГИПОКСИГИПОКСИЧЧЧЧЧЕСКОГОЕСКОГОЕСКОГОЕСКОГОЕСКОГО ГЕНЕЗАГЕНЕЗАГЕНЕЗАГЕНЕЗАГЕНЕЗА

Гипоксические повреждения по своим проявле�
ниям напоминают родовую травму, но в их генезе
основную роль играют острая и хроническая ги�
поксия, развивающаяся в перинатальном перио�
де и приводящая к диапедезным кровоизлияни�
ям, отёку, некрозу. Например, субкапсулярные
гематомы в печени являются следствием гипок�
сии, могут достигать больших размеров, проры�
ваться в брюшную полость. Кровоизлияния в над�
почечники могут привести к смерти ребёнка от
надпочечниковой недостаточности. Наиболее
важным с клинической точки зрения является
гипоксическое повреждение ЦНС.

ОсобенностиОсобенностиОсобенностиОсобенностиОсобенности строениястроениястроениястроениястроения головногоголовногоголовногоголовногоголовного мозгамозгамозгамозгамозга плода,плода,плода,плода,плода,
способствующиеспособствующиеспособствующиеспособствующиеспособствующие развитиюразвитиюразвитиюразвитиюразвитию гипоксическихгипоксическихгипоксическихгипоксическихгипоксических по�по�по�по�по�
врежденийврежденийврежденийврежденийвреждений. У 18–34�недельных плодов под
эпендимой (преимущественно в области боко�
вых желудочков) расположена зародышевая
матриксная зона, представленная скоплением
незрелых клеток — предшественниц нейронов.
Зародышевый слой имеет густую сеть капилля�
ров при почти полном отсутствии глиальных
клеток. Сосуды зародышевого слоя обладают
очень высокой чувствительностью к гипоксии,
ацидозу, изменению давления, которые часто
возникают у недоношенных детей. При повы�
шении давления в связи с отсутствием стромы
сосуды легко рвутся. Понижение давления мо�
жет сопровождаться развитием ишемических
некротических изменений. Геморрагическое
повреждение возникает чаще, чем ишемичес�
кое. По мере развития плода зародышевый слой

уменьшается за счёт миграции клеток и исчеза�
ет к 34�й неделе внутриутробной жизни.

•••••  ГГГГГеморрагическиееморрагическиееморрагическиееморрагическиееморрагические поврежденияповрежденияповрежденияповрежденияповреждения ЦНСЦНСЦНСЦНСЦНС гипокси�гипокси�гипокси�гипокси�гипокси�
ческогоческогоческогоческогоческого генезагенезагенезагенезагенеза (МКБ: P52 Внутричерепное не�
травматическое кровоизлияние у плода и ново�
рождённого). Кровоизлияния гипоксического
генеза

 
чаще развиваются у недоношенных и не�

зрелых детей в первые 3 дня после рождения,
но могут развиваться внутриутробно. У доно�
шенных детей источником внутрижелудочковых
кровоизлияний являются сосудистые сплете�
ния желудочков. Частота кровоизлияний из со�
судистых сплетений очень высока у детей с «си�
ними» пороками сердца.

Перивентрикулярные кровоизлияния в зародышевую

зону обычно локализуются в области отверстия

Монро. Часто прорываются в просвет желудочков,

иногда — в перивентрикулярное белое вещество.

Внутрижелудочковые кровоизлияния развиваются при

прорыве перивентрикулярных кровоизлияний.

Обычно они начинаются в области боковых желу�

дочков, но быстро распространяются по всей желу�

дочковой системе и могут целиком заполнять про�

свет желудочков (тампонада). Через отверстие в

крыше четвёртого желудочка кровь может распрос�

траняться в субарахноидальное пространство осно�

вания мозга. Осложняются
 
развитием обструктивной

постгеморрагической гидроцефалии.

Субарахноидальные и субпиальные кровоизлияния

чаще развиваются в области височных долей полу�

шарий мозжечка, существенного клинического зна�

чения не имеют.

•••••  ИшемическиеИшемическиеИшемическиеИшемическиеИшемические поврежденияповрежденияповрежденияповрежденияповреждения головногоголовногоголовногоголовногоголовного мозгамозгамозгамозгамозга
(МКБ: P91.0 Ишемия мозга). У новорождённых
ишемические повреждения могут возникать в
сером и белом веществе головного мозга. В раз�
вивающемся мозге наиболее чувствительны к
гипоксии зрелые нейроны. Морфологическая и
функциональная зрелость нейронов в различ�
ных отделах мозга плода значительно варьиру�
ет. Например, ядра черепных нервов уже пол�
ностью сформированы ко второй половине
беременности, в то время как большинство ней�
ронов коры до конца беременности остаются
незрелыми. Различная степень созревания ней�
ронов объясняет спектр ишемического повреж�
дения серого вещества мозга у новорождённых:
чаще всего поражаются ствол мозга, нейроны
мозжечка, таламус и базальные ганглии. Незре�
лые нейроны коры больших полушарий отно�
сительно устойчивы к гипоксии и повреждают�
ся редко.
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•••••  ПеривентрикулярнаяПеривентрикулярнаяПеривентрикулярнаяПеривентрикулярнаяПеривентрикулярная лейкомаляциялейкомаляциялейкомаляциялейкомаляциялейкомаляция (МКБ:
P91.2 Церебральная лейкомаляция у новорож�
дённого) — некроз белого вещества головного
мозга у новорождённых. Повреждение обычно
двустороннее, но не всегда симметричное, наи�
более выражено в области боковых желудочков
и может распространяться от перивентрику�
лярной зоны до субкортикальной. Макроско�
пически: очажки серо�белого цвета, нечётко
отграниченные от окружающего белого веще�
ства. Гистологически в поражённых участках
определяется коагуляционный некроз с кари�
опикнозом и отёком белого вещества. Грани�
цы некротических участков хорошо контури�
руются с помощью ШИК�реакции. В
дальнейшем на месте очагов некроза форми�
руются кисты или очаги глиоза. Перивентри�
кулярная лейкомаляция наблюдается у ново�
рождённых с различной массой тела и на
разных сроках беременности, но наиболее ча�
сто — у недоношенных детей и у детей с низ�
кой массой тела при рождении.

Èíôåêöèîííûå áîëåçíè ïëîäà
è íîâîðîæä¸ííîãî

Внутриутробными инфекциями (МКБ: P35–P39
Инфекционные болезни, специфичные для пе�
ринатального периода) называют заболевания,
которые вызываются возбудителями, проникши�
ми к плоду от матери до родов (антенатально)
или при прохождении ребёнка по родовым пу�
тям (интранатально). Не менее 10% новорождён�
ных инфицируются до или во время родов, но
лишь небольшая часть из них заболевает (по раз�
ным данным, от 1 до 10% инфицированных).

ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные путипутипутипутипути внутриутробноговнутриутробноговнутриутробноговнутриутробноговнутриутробного заражениязаражениязаражениязаражениязаражения
плодаплодаплодаплодаплода. Возбудитель может проникать к плоду
трансцервикально (восходящая инфекция) и

трансплацентарно (гематогенная инфекция).
Более редким является проникновение инфек�
ции из маточных труб при сальпингите (нис�
ходящая инфекция) и при амниоцентезе.

ВВВВВОСХОДЯЩАЯОСХОДЯЩАЯОСХОДЯЩАЯОСХОДЯЩАЯОСХОДЯЩАЯ ИНФЕКЦИЯИНФЕКЦИЯИНФЕКЦИЯИНФЕКЦИЯИНФЕКЦИЯ ПЛОДАПЛОДАПЛОДАПЛОДАПЛОДА

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: преимущественно бактерии, реже —
хламидии, микоплазма, уреаплазма, вирусы,
грибы, проникающие к плоду из влагалища и
шейки матки.

ПредрасполагающиеПредрасполагающиеПредрасполагающиеПредрасполагающиеПредрасполагающие факторыфакторыфакторыфакторыфакторы: вульвовагинит,
цервицит беременной, преждевременный раз�
рыв плодного пузыря, длительный безводный
период, истмико�цервикальная недостаточ�
ность.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез восходящей инфекции плода пред�
ставлен на рис. 22�8.

•••••  ХориоамнионитХориоамнионитХориоамнионитХориоамнионитХориоамнионит (воспаление плодных оболо�
чек) является почти постоянным признаком
внутриутробной восходящей инфекции. При
хориоамнионите действие протеаз лейкоцитов
и самих бактерий приводит к преждевремен�
ному разрыву оболочек. В ответ на инфекцию
повышается синтез макрофагами оболочек
ИЛ1, ИЛ2, ИЛ6, ИЛ8, ФНО, которые стиму�
лируют синтез Пг в децидуальной и амниоти�
ческой оболочках, ингибируют синтез прогес�
терона и тем самым усиливают сократимость
матки и стимулируют роды. Поэтому для вос�
ходящей внутриутробной инфекции характер�
ны преждевременные роды.

•••••  ГГГГГемолитическийемолитическийемолитическийемолитическийемолитический стрептококкстрептококкстрептококкстрептококкстрептококк группыгруппыгруппыгруппыгруппы ВВВВВ, явля�
ющийся источником тяжёлой инфекции у но�
ворождённых, редко вызывает при этом воспа�
ление плаценты. Предполагается, что этот
микроорганизм обладает способностью быст�

Ðèñ. 22-8. Ïàòîãåíåç âîñõîäÿùåãî èíôèöèðîâàíèÿ ïëîäà.
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ро проникать через оболочки, вызывая мини�
мальный воспалительный ответ.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология восходящейвосходящейвосходящейвосходящейвосходящей инфекцииинфекцииинфекцииинфекцииинфекции. Внутриут�
робная пневмония, при которой в просветах
альвеол, кроме клеток воспаления (ПЯЛ, мак�
рофагов), часто обнаруживают аспирирован�
ные частицы околоплодных вод, гастрит, энте�
рит, колит, возможны поражения кожи и глаз.

ГГГГГЕМАЕМАЕМАЕМАЕМАТТТТТОООООГЕННАЯГЕННАЯГЕННАЯГЕННАЯГЕННАЯ ИНФЕКЦИЯИНФЕКЦИЯИНФЕКЦИЯИНФЕКЦИЯИНФЕКЦИЯ

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Гематогенное проникновение возбу�
дителя к плоду характерно для вирусных и па�
разитарных инфекций. Наиболее частыми воз�
будителями гематогенной инфекции у плода
являются цитомегаловирус, вирусы герпеса,
парвовирус и токсоплазма. Из бактериальных
инфекций гематогенным путём передаются
листериоз, сифилис и туберкулёз.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология гематогеннойгематогеннойгематогеннойгематогеннойгематогенной инфекцииинфекцииинфекцииинфекцииинфекции. При ге�
матогенном заражении возбудитель по пупоч�
ной вене попадает в печень плода, оттуда с то�
ком крови — в разные органы. У плодов и
новорождённых развиваются интерстициаль�
ная пневмония, гепатит, менингит, энцефалит,
хориоретинит, менингит. Для внутриутробных
инфекций различной этиологии характерны
общие признаки: ранний и выраженный фиб�
роз, интенсивное экстрамедуллярное крове�
творение, геморрагический синдром, замед�
ленное созревание тканей, задержка
внутриутробного роста плода. Кроме того, при
морфологическом исследовании обнаружива�
ются характерные для различных возбудителей
изменения (гранулёмы при листериозе и ту�
беркулёзе, псевдоцисты и петрификаты при
токсоплазмозе, цитомегаловирусные клетки и
др.). Возможно формирование врождённых
пороков развития. При инфицировании на
ранних сроках беременности наступает гибель
плода.

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЕЕЕЕЕННАЯННАЯННАЯННАЯННАЯ КРАСНУХАКРАСНУХАКРАСНУХАКРАСНУХАКРАСНУХА

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Внутриутробное заражение вирусом
краснухи (МКБ: P35.0 Синдром врождённой
краснухи) происходит от больной матери в пе�
риод виремии, что соответствует инкубацион�
ному периоду. Путь заражения — гематоген�
ный. Риск поражения плода при заболевании
краснухой беременной наиболее высок на ран�
них стадиях беременности. Так, при заболева�
нии в первые 12 нед беременности поражение
зародыша происходит в 80% случаев, в 13–14
нед — в 54%, в 25% случаев к концу 2�го три�

местра. При заболевании в 1�м триместре воз�
можно развитие спонтанного аборта.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология: задержка роста (пре� и постнаталь�
ная), гепатоспленомегалия, геморрагическая
сыпь. Характерно развитие множественных
врождённых пороков развития (глаз, сердца,
ЦНС) и глухоты. Микроскопически: васкули�
ты, миокардит, энцефалит, интерстициальная
пневмония, гигантоклеточный гепатит, продук�
тивный дерматит, множественные очаги экст�
рамедуллярного кроветворения.

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЕЕЕЕЕННЫЙННЫЙННЫЙННЫЙННЫЙ ЛИСТЕРИОЗЛИСТЕРИОЗЛИСТЕРИОЗЛИСТЕРИОЗЛИСТЕРИОЗ

Этиология.Этиология.Этиология.Этиология.Этиология. Возбудитель — Listeria monocytogenes.
Заражение матери [МКБ: P37.2 Неонатальный
(диссеминированный) листериоз] происходит от
больных животных или чаще — через молочные
продукты и овощи. Проникновение возбудителя
к плоду осуществляется трансплацентарно, реже
— восходящим путём.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология

•  Гранулематозный сепсис — наиболее частая
форма заболевания плода и новорождённого.
Гранулёмы обнаруживаются во многих органах
(печень, селезёнка, надпочечники, мозговые
оболочки, кожа, кишечник), они серо�белого
цвета, размерами от 1 мм до 10 мм. Микроско�
пически определяются очаги некроза с множе�
ством грамположительных микробов, окружён�
ных макрофагами, лимфоцитами и ПЯЛ. У
глубоко недоношенных плодов клеточная вос�
палительная реакция не выражена, и в тканях
определяются лишь очаги некроза с множеством
листерий (рис. 22�9 на вклейке).

•  Реже встречаются локализованные формы лис�
териоза (менингит, пневмония) и септикопие�
мия с множественными очагами гнойного вос�
паления.

•  Поражения плаценты (очаги некроза и гранулё�
мы) определяются в строме ворсин, при
восходящeй инфекции — в децидуальной и вод�
ных оболочках.

•  Внутриутробное заражение может приводить к
спонтанным абортам, преждевpеменным родам.

BBBBBРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЕЕЕЕЕННЫЙННЫЙННЫЙННЫЙННЫЙ СИФИЛИССИФИЛИССИФИЛИССИФИЛИССИФИЛИС

Этиология.Этиология.Этиология.Этиология.Этиология. Заpажение (МКБ: A50 Врождённый
сифилис) происходит трансплацентаpно, чаще
при первичном сифилисе, развившемся у
беpеменной. До 4�го месяца беременности за�
болевание развивается редко.

1
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КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина иииии морфологияморфологияморфологияморфологияморфология

•  Для раннeго врождённого сифилиса наиболее
характерны ринит, макулопапулёзная десква�
мативная сыпь с везикулами и буллами, гепа�
тоспленомегалия, анемия, остеохондриты.
При гистологическом исследовании в тканях
определяются инфильтраты из плазматических
клеток и лимфоидных фолликулов, васкулиты
с последующим развитием фиброза. У глубоко
недоношенных мёртвых плодов обнаруживают
очаги нeкроза без клеточной воспалительной
реакции.

•  Для позднего врождённого сифилиса
характеpны триада Хатчинсона, седловидный
нос, саблевидные голени.

•  Глухота связана с поражением лабиринта, раз�
вивается в возрасте 7–14 лет.

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЕЕЕЕЕННАЯННАЯННАЯННАЯННАЯ ЦИТЦИТЦИТЦИТЦИТОООООМЕГМЕГМЕГМЕГМЕГАЛИЯАЛИЯАЛИЯАЛИЯАЛИЯ

Этиология.Этиология.Этиология.Этиология.Этиология. Частота внутриутробного инфици�
рования (МКБ: P35.1 Врождённая цитомега�
ловирусная инфекция) цитомегаловирусом
составляет от 0,5 до 2% живорождённых. Наи�
более высок риск поражения у первородящих
женщин с первичной инфекцией (серонегатив�
ные) во время беременности. Частота инфици�
рования при этом достигает 50%. У серопози�
тивных матерей риск инфицирования плода
0,5%. Заpажение может происходить гемато�
генным и восходящим путями; риск трансцер�
викального заражения возрастает по мере уве�
личения срока беременности. Клинические
симптомы заболевания выявляются примерно
у 25% инфицированных новорождённых.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Клинические симптомы
выявляются сразу после рождения или разви�
ваются спустя месяцы жизни. К ним относят�
ся гепатоспленомегалия, желтуха, гемолити�
ческая анемия, геморрагическая сыпь. Из
мочи, спинномозговой жидкости, слюны де�
тей можно выделить цитомегаловирус.

ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая анатомияанатомияанатомияанатомияанатомия. Поражаются слюн�
ные железы, лёгкие, печень, почки, головной
мозг. В органах определяются лимфомакрофа�
гальная инфильтрация и характерные поражён�
ные цитомегаловирусом клетки — цитомегалы.
Цитомегалические клетки очень крупные, с
эксцентрично расположенным ядром, вокруг
которого располагается просветление, прида�
ющее клетке вид «совиного глаза», в ядре и реже
в цитоплазме определяются эозинофильные
включения. Цитомегаловирусной трансформа�

ции подвергаются эпителиальные клетки, реже
— эндотелий, глия.

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЕЕЕЕЕННЫЙННЫЙННЫЙННЫЙННЫЙ ТТТТТОКСОПЛАОКСОПЛАОКСОПЛАОКСОПЛАОКСОПЛАЗМОЗЗМОЗЗМОЗЗМОЗЗМОЗ

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Возбудитель — Toxoplasma gondii.
Заражение (МКБ: P37.1 Врождённый токсо�
плазмоз) происходит трансплацентарно при
острой инфекции матери, чаще протекающей
бессимптомно. При болезни матери в 1�м три�
местре риск поражения плода 20%, во 2�м и 3�
м триместрах — 40 и 60% соответственно. В то
же время 90% детей, инфицированных во 2�м
и 3�м триместрах, не имеют клинической сим�
птоматики.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Клинически характерна
тетрада признаков: гидро� или микроцефалия,
хориоретинит, судороги, очаги обызвествле�
ния в мозге, выявляемые рентгенологически.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. В головном мозге выявляются оча�
ги некроза с петрификатами, кисты, глиоз,
микроцефалия, умеренная гидроцефалия. Со
стороны глаз — микроофтальмия, ано�фталь�
мия. Микроскопически: продуктивно�некро�
тический менингоэнцефалит, хориоретинит,
гепатит, пневмония, миокардит. В участках
воспаления находят псевдоцисты — шаровид�
ные образования диаметром 20–60 мкм, содер�
жащие множество паразитов.

ВВВВВРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДРОЖДЕЕЕЕЕННЫЙННЫЙННЫЙННЫЙННЫЙ ТУБЕРКУЛТУБЕРКУЛТУБЕРКУЛТУБЕРКУЛТУБЕРКУЛЕЕЕЕЕЗЗЗЗЗ

Этиология.Этиология.Этиология.Этиология.Этиология. Заражение плода микобактерией ту�
беркулёза (МКБ: P37.0 Врождённый туберку�
лёз) происходит трансплацентарно или восхо�
дящим путём при туберкулёзе половых органов
матери. Встречается редко.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина иииии морфологияморфологияморфологияморфологияморфология. Клиничес�
кие симптомы неспецифичны. Морфологичес�
ки определяются очаги казеозного некроза в
печени, селезёнке, фибринозный перитонит.
Гистологическая картина характеризуется пре�
обладанием казеозного некроза. Эпителиоид�
ные и гигантские клетки Пирогова–Лангханса
образуются крайне редко, в связи с чем диаг�
ноз заболевания без бактериологического под�
тверждения очень сложен.

ПППППНЕВМОНИЯНЕВМОНИЯНЕВМОНИЯНЕВМОНИЯНЕВМОНИЯ

Пневмонии могут возникать анте�, интранаталь�
но или после родов. К врождённой пневмонии
(МКБ: P23 Врождённая пневмония) относят
случаи заболевания в первые 72 ч жизни. Инфи�
цирование до или во время родов может проис�
ходить при аспирации инфицированных около�
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плодных вод, при этом в лёгких обнаруживаются
элементы околоплодных вод. Гематогенное ин�
фицирование сопровождается развитием интер�
стициальной пневмонии, оно наблюдается при
врождённой цитомегаловирусной инфекции,
токсоплазмозе и других гематогенных инфекци�
ях.

•  Приобрётенные пневмонии новорождённых
вызывает разнообразная флора, чаще — услов�
но�патогенная (кишечная, синегнойная палоч�
ки, клебсиелла, протей и др.).

•  Макроскопические изменения в лёгких выра�
жены незначительно.

•  Микроскопические изменения при приобре�
тённых пневмониях сходны с изменениями у
детей старших возрастных групп и взрослых.
Отличием являются преобладание некротичес�
ких изменений и наличие в экссудате незре�
лых лейкоцитов. Пневмония, развивающаяся
в первые дни жизни ребёнка, может сопровож�
даться образованием гиалиновых мембран, в
генезе которых (в отличие от болезни гиали�
новых мембран) ведущую роль играет повреж�
дение альвеолярного эпителия микроорганиз�
мами. В гиалиновых мембранах при
пневмонии обнаруживают скопления микро�
бов.

СССССЕПСИСЕПСИСЕПСИСЕПСИСЕПСИС

•  СепсисСепсисСепсисСепсисСепсис плодаплодаплодаплодаплода иииии новорождённогоноворождённогоноворождённогоноворождённогоноворождённого (МКБ: P36
Бактериальный сепсис новорождённого) мо�
жет развиться при внутриутробном инфициро�
вании. Для внутриутробного сепсиса характер�
ны желтуха, анемия, гепатоспленомегалия,
ДВС�синдром, персистирование очагов экст�
рамедуллярного кроветворения, миелоз селе�
зёнки и вилочковой железы. При септикопие�
мии наиболее характерно развитие гнойного
менингита, перитонита. Относительно часто
при сепсисе развивается остеомиелит, что свя�
зано с особенностями кровоснабжения костей
новорождённого.

•  ПупочныйПупочныйПупочныйПупочныйПупочный сепсиссепсиссепсиссепсиссепсис — наиболее частый вид сеп�
сиса при постнатальном инфицировании. Пер�
вичным септическим очагом при пупочном
сепсисе являются омфалит (воспаление пупоч�
ной ямки), артериит и/или флебит пупочных
сосудов. При катетеризации пупочной вены,
часто производимой новорождённым, возрас�
тает риск развития тромбофлебита пупочной
вены, который может служить первичным оча�
гом при пупочном сепсисе. Пупочный сепсис

может протекать в форме септикопиемии и
септицемии.

Ãåìîëèòè÷åñêàÿ áîëåçíü
íîâîðîæä¸ííûõ

Гемолитическая болезнь новорождённых (эрит�
робластоз; МКБ: P55 Гемолитическая болезнь пло�
да и новорождённого) обусловлена иммунологи�
ческим конфликтом между матерью и плодом из�за
несовместимости по эритроцитарным Аг, с чем свя�
зано развитие гемолитической анемии и желтухи.
Встречается примерно у 0,5% новорождённых.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

НесовместимостьНесовместимостьНесовместимостьНесовместимостьНесовместимость попопопопо резусрезусрезусрезусрезус�факторуфакторуфакторуфакторуфактору (МКБ: P55.0
Резус�изоиммунизация плода и новорождённо�
го) — самая частая причина гемолитической бо�
лезни новорождённых. Среди множества Аг си�
стемы резус (С, D, E, c, d, e) основное значение в
возникновении конфликта имеет D�Аг. Гемоли�
тическая болезнь развивается в том случае, если
плод наследует от отца эритроцитарные Аг, от�
сутствующие в материнском организме. Попа�
дание эритроцитов плода в кровь матери приво�
дит к образованию в её организме АТ, которые,
проникая через плаценту к плоду, фиксируются
на его эритроцитах и приводят к их гемолизу.

При неосложнённой беременности и отсутствии пред�

шествующей сенсибилизации трансплацентарное

проникновение резус�Аг к матери и антирезусных АТ

к плоду не носит выраженного характера. Поэтому

первая беременность при резус�несовместимости ма�

тери и плода, как правило, заканчивается благопо�

лучно. Наиболее интенсивно процесс проникнове�

ния эритроцитов плода в кровь матери происходит во

время родов, после чего начинается активная выра�

ботка АТ. Предшествующая сенсибилизация матери

(повторные роды, аборты, переливание крови), а также

осложнённое течение беременности, сопровождаю�

щееся повреждением плацентарного барьера, способ�

ствуют развитию более тяжёлых форм болезни.

НесовместимостьНесовместимостьНесовместимостьНесовместимостьНесовместимость попопопопо АгАгАгАгАг АВ0АВ0АВ0АВ0АВ0 (МКБ: P55.1 АВ0�
изоиммунизация плода и новорождённого) —
вторая по частоте причина гемолитической бо�
лезни новорождённых. Хотя АВ0�несовмести�
мость наблюдается примерно у 20–25% беремен�
ных женщин, лабораторные признаки
гемолитической болезни обнаруживаются лишь
в одном из 10 таких случаев, а формы, требую�
щие терапевтического вмешательства, — лишь в
одном из 200. Это обусловлено тремя причи�
нами: анти�А и анти�В АТ относятся преиму�



648648648648648 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 22

щественно к классу IgM, которые не проника�
ют через плаценту; экспрессия А� и В� Аг на
эритроцитах плода невысока; кроме эритроци�
тов, Аг А и В экспрессируются другими клетка�
ми, на которых частично фиксируются транс�
плацентарно проникшие АТ. Гемолитическая
болезнь при АВ0�несовместимости возникает
почти исключительно у новорождённых от ма�
терей с группой крови  I (0), так как у них иног�
да определяются анти�А и анти�В IgG без пред�
шествующей очевидной сенсибилизации.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Ведущими являются два процесса, обусловлен�
ные избыточным разрушением эритроцитов, —
анемия и желтуха (рис. 22�10). Анемия стимули�
рует экстрамедуллярный гемопоэз, что приводит
к увеличению размеров печени и селезёнки. С
анемией связано также гипоксическое повреж�
дение сердца и печени. Повреждение миокарда
приводит к развитию сердечной недостаточнос�
ти с последующим возникновением отёков. На�
рушение функции печени обусловливает гипоп�
ротеинемию, что усугубляет степень отёчности.
Билирубин, образующийся при гемолизе, пред�
ставлен непрямой формой. Его конъюгация про�
исходит крайне медленно в связи с несовершен�
ством ферментных систем печени

новорождённого. Непрямой билирубин, нера�
створимый в воде и обладающий аффинностью к
липидам, легко проникает через гематоэнцефа�
лический барьер (несовершенный у новорождён�
ного) и, будучи токсичным, вызывает поврежде�
ние ЦНС ребёнка. Максимальная концентрация
билирубина наблюдается в подкорковых ядрах,
которые окрашиваются в жёлтый цвет, в связи с
чем это тяжёлое осложнение гемолитической бо�
лезни новорождённых носит название ядерной
желтухи.

Клинические признаки гемолитической болез�
ни обычно появляются вскоре после рождения,
на 1�й неделе жизни. Но при высоком уровне АТ
и болезнях беременности, способствующих на�
рушению проницаемости плацентарного барье�
ра, заболевание может развиться ещё во внутри�
утробном периоде и привести к гибели плода до
родов или к рождению ребёнка с выраженными
проявлениями болезни.

ФФФФФОРМЫОРМЫОРМЫОРМЫОРМЫ ГЕМОЛИТИГЕМОЛИТИГЕМОЛИТИГЕМОЛИТИГЕМОЛИТИЧЧЧЧЧЕСКОЙЕСКОЙЕСКОЙЕСКОЙЕСКОЙ БОЛЕЗНИБОЛЕЗНИБОЛЕЗНИБОЛЕЗНИБОЛЕЗНИ

В зависимости от преобладания патологических
изменений выделяют отёчную, желтушную и ане�
мическую формы гемолитической болезни.

ОтёчнаяОтёчнаяОтёчнаяОтёчнаяОтёчная формаформаформаформаформа характеризуется анасаркой и
скоплением жидкости в полостях тела, бледно�

Ðèñ. 22-10. Ïàòîãåíåç ãåìîëèòè÷åñêîé áîëåçíè íîâîðîæä¸ííûõ.
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стью кожных покровов, значительным увели�
чением печени и селезёнки. Смерть наступает
от сердечной недостаточности в утробе матери
или вскоре после рождения. Это наиболее тя�
жёлая форма гемолитической болезни.

ЖелтушнаяЖелтушнаяЖелтушнаяЖелтушнаяЖелтушная — самая частая форма гемолитичес�
кой болезни новорождённых. Желтуха разви�
вается на 1–2�е сутки после рождения. Эта фор�
ма часто осложняется ядерной желтухой.

АнемическаяАнемическаяАнемическаяАнемическаяАнемическая формаформаформаформаформа встречается у 10–15% детей
с гемолитической болезнью, при этой форме
гипербилирубинемия выражена незначитель�
но.

МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ

Патологоанатомические изменения при гемоли�
тической болезни зависят от тяжести гемолиза
и, следовательно, от клинической формы болез�
ни. Общим признаком для всех форм является
увеличение печени и селезёнки, обусловленное
реакцией на гемолиз и компенсаторным экстра�
медуллярным эритропоэзом. Внутрисосудистый
гемолиз приводит к образованию гемосидерина
и накоплению его в печени, селезёнке, костном
мозге, лимфатических узлах (общий гемосиде�
роз). При ядерной желтухе головной мозг отё�
чен, на разрезе определяется ярко�жёлтое окра�
шивание преимущественно в области базальных
ганглиев, таламуса, мозжечка, спинного мозга,
реже — в области серого вещества головного моз�
га. Пигментация — нестойкая и исчезает в тече�
ние суток даже при оптимальной фиксации ма�
териала. Гистологически диагноз
гемолитической болезни новорождённого осно�
вывается на обнаружении аномально высокой
эритропоэтической активности. Повышается ак�
тивность костного мозга, очаги экстрамедулляр�
ного кроветворения обнаруживаются в печени и
селезёнке, а нередко и в лимфатических узлах,
почках, лёгких и даже в сердце. При этом в пери�
ферической крови возрастает количество рети�
кулоцитов, нормобластов, эритробластов. Пла�
цента при гемолитической болезни увеличена,
бледная. Микроскопически определяются выра�
женная незрелость её ткани и отёчность ворсин.
В фетальных сосудах определяется множество
нормобластов.

Ïðî÷èå áîëåçíè
ïåðèíàòàëüíîãî ïåðèîäà

В разделе рассмотрены геморрагическая болезнь
новорождённых, стойкое фетальное кровообра�
щение, некротический энтероколит, неиммунная

водянка плода и синдром плацентарной транс�
фузии.

ГГГГГЕМОРРАГИЕМОРРАГИЕМОРРАГИЕМОРРАГИЕМОРРАГИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ БОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬ НОВОРОЖДНОВОРОЖДНОВОРОЖДНОВОРОЖДНОВОРОЖДЕЕЕЕЕННЫХННЫХННЫХННЫХННЫХ

Геморрагическая болезнь новорождённых (МКБ:
P53 Геморрагическая болезнь плода и новорож�
дённого) развивается вследствие дефицита вита�
мина К и встречается у 0,25–0,5% новорождён�
ных.

Термин «геморрагическая болезнь новорождённых»
нередко ошибочно используют для характеристики
группы болезней, связанных с повышенной крово�
точивостью, обусловленных не только дефицитом
витамина К, но и недостатком свёртывающих фак�
торов (чаще наследственные коагулопатии) и тром�
боцитов.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Витамин К активирует процессы γ�
карбоксилирования остатков глутаминовой
кислоты в протромбине (фактор II), прокон�
вертине (фактор VII), антигемофильном глобу�
лине В (фактор IX), факторе Стюарта–Прауэр
(фактор Х), а также в белках С и S плазмы, осте�
окальцине и некоторых других белках, участву�
ющих в антисвёртывающей системе. Витамин
К плохо проникает через плаценту, его уровень
в пуповинной крови всегда ниже, чем в крови
матери. При недостатке витамина К в печени
образуются неактивные акарбоксисоединения
факторов II, VII, IX и Х, которые не способны
связывать Са2+ и полноценно участвовать в свёр�
тывании крови. Факторами, способствующими
гиповитаминозу К у новорождённого, являют�
ся назначение матери антикоагулянтов непря�
мого действия, противосудорожных ЛС, анти�
биотиков широкого спектра действия, гестоз на
фоне низкого синтеза эстрогенов, болезни пе�
чени и почек матери, недоношенность.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Типичны мелена и крова�
вая рвота, кожные геморрагии, носовые крово�
течения, кефалогематомы. Ранняя форма гемор�
рагической болезни может начаться ещё
внутриутробно, и у ребёнка при рождении об�
наруживают кожные геморрагии, кефалогема�
тому, внутричерепные кровоизлияния. Кож�
ный геморрагический синдром бывает
особенно выраженным в предлежащей части.
Провоцирующими факторами являются гипок�
сия, родовая травма.

МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические измененияизмененияизмененияизмененияизменения неспецифичны.

СССССТТТТТОЙКОЕОЙКОЕОЙКОЕОЙКОЕОЙКОЕ ФЕТФЕТФЕТФЕТФЕТАЛЬНАЛЬНАЛЬНАЛЬНАЛЬНОЕОЕОЕОЕОЕ КРОВООБРКРОВООБРКРОВООБРКРОВООБРКРОВООБРАЩЕНИЕАЩЕНИЕАЩЕНИЕАЩЕНИЕАЩЕНИЕ

УУУУУ НОВОРОЖДНОВОРОЖДНОВОРОЖДНОВОРОЖДНОВОРОЖДЕЕЕЕЕННОГОННОГОННОГОННОГОННОГО

Стойкое фетальное кровообращение у новорож�
дённого (синдром персистирующего фетального
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кровообращения, персистирующая лёгочная ги�
пертензия; МКБ: P29.3 Стойкое фетальное кро�
вообращение у новорождённого) характеризует�
ся сохранением праволевого шунта через
артериальный проток и/или овальное окно, при
котором увеличивается доля венозной крови в
системном кровотоке, что приводит к стойкой
гипоксемии и цианозу, не поддающимся окси�
генотерапии. Частота 1:1500 родов, в отделени�
ях интенсивной терапии новорождённых встре�
чается у 2–9% больных.

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины лёгочнойлёгочнойлёгочнойлёгочнойлёгочной гипертензиигипертензиигипертензиигипертензиигипертензии

Малые мышечные ветви лёгочной артерии после
рождения не расправляются из�за перинатального
стресса (кровотечения, гипогликемии, гипокальци�
емии, аспирация мекония, гипоксия, инфекции).
Вначале развиваются спазм сосудов, позже скле�
роз стенок сосудов, что препятствует вазодилата�
ции.

При задержке внутриутробного созревания сосудов
наблюдаются гипертрофия мышечной оболочки
артерий ацинуса и распространение мышечной обо�
лочки на дистальные лёгочные артериолы. Это
обусловливает сохранение высокого сосудистого со�
противления и гипертензии. Такие изменения об�
наруживают в сосудах у новорождённых, подвер�
гавшихся внутриутробной гипоксии, при некоторых
врождённых пороках сердца. Более чем в 30% слу�
чаев эти изменения имеют идиопатический харак�
тер. Лёгочные сосуды с гипертрофированной мы�
шечной стенкой чрезвычайно подвержены спазму
под влиянием гипоксии и ацидоза.

При врождённой диафрагмальной грыже отмечается
одновременное недоразвитие лёгких и лёгочного
сосудистого ложа с гипертрофией мышечной обо�
лочки артериол.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Характерна мускуляризация аци�
нарных ветвей лёгочной артерии (в норме в этих
ветвях ГМК частично или полностью отсут�
ствуют). Правый желудочек гипертрофирован.

НННННЕКРОТИЕКРОТИЕКРОТИЕКРОТИЕКРОТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ЭНТЕРОКОЛИТЭНТЕРОКОЛИТЭНТЕРОКОЛИТЭНТЕРОКОЛИТЭНТЕРОКОЛИТ

Некротический энтероколит (МКБ: P77 Некро�
тизирующий энтероколит у плода и новорождён�
ного) характеризуется язвенно�некротическим
поражением кишечника. Развивается преимуще�
ственно у глубоко недоношенных детей; пред�
располагающими факторами являются прена�
тальная гипоксия, синдром дыхательных
расстройств, катетеризация пупочной вены. Не�
которые авторы придают ведущую роль инфек�
ции в развитии некротического энтероколита и
относят это заболевание к инфекционным.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Поражаются все отделы кишечни�
ка, за исключением двенадцатиперстной киш�
ки. Поражённая кишка расширена, изменён�

ные участки коричневатые, с кровоизлияния�
ми, в стенке кишки содержится воздух. Брю�
шина покрыта фибрином. Микроскопически:
отёк, кровоизлияния, тотальный некроз сли�
зистой оболочки, распространяющийся на
мышечную оболочку. Воспалительная инфиль�
трация незначительная.

НННННЕИММУННАЯЕИММУННАЯЕИММУННАЯЕИММУННАЯЕИММУННАЯ ВОДЯНКАВОДЯНКАВОДЯНКАВОДЯНКАВОДЯНКА ПЛОДАПЛОДАПЛОДАПЛОДАПЛОДА

Неиммунная водянка плода (МКБ: P83.2 Водян�
ка плода, не связанная с гемолитической болез�
нью) — проявление ряда заболеваний, не обус�
ловленных иммунологическим конфликтом и
сопровождающихся отёками плода. Основные
причины неиммунной водянки плода перечис�
лены ниже.

•••••  ХромосомныеХромосомныеХромосомныеХромосомныеХромосомные аномалиианомалиианомалиианомалиианомалии: триплоидия, трисомия 21
(синдром Дауна), моносомия Х (синдром Шерешев�
ского–Тёрнера).

•••••  ГГГГГенныеенныеенныеенныеенные болезниболезниболезниболезниболезни: недостаточность глюкозо�6�фос�
фатдегидрогеназы, гомозиготная α�талассемия, син�
дром Пена–Шокея (хондродисплазия метафизарная,
OMIM 250300, ρ), синдром Нунан, синдром множе�
ственных птеригиумов, ахондрогенез, ахондроплазия,
танатофорная дисплазия (карликовость).

•••••  ИнфекцииИнфекцииИнфекцииИнфекцииИнфекции: вирусный панкардит Коксаки, врождён�
ный сифилис, цитомегалия, токсоплазмоз.

•••••  Сердечно�сосудистыеСердечно�сосудистыеСердечно�сосудистыеСердечно�сосудистыеСердечно�сосудистые дефектыдефектыдефектыдефектыдефекты: врождённые пороки
сердца, нарушения сердечного ритма, тромбоз по�
лой вены, артериовенозные шунты.

•••••  АномалииАномалииАномалииАномалииАномалии груднойгруднойгруднойгруднойгрудной полостиполостиполостиполостиполости: врождённый кистоз�
ный аденоматозный порок лёгких, диафрагмальная
грыжа, асфиксическая дисплазия грудной клетки.

•••••  ДефектыДефектыДефектыДефектыДефекты мочеполовоймочеполовоймочеполовоймочеполовоймочеполовой системысистемысистемысистемысистемы: пороки развития по�
чек и уретры, врождённый нефротический синдром.

•••••  ХориоангиомаХориоангиомаХориоангиомаХориоангиомаХориоангиома плаценты.плаценты.плаценты.плаценты.плаценты.

•••••  СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром плацентарнойплацентарнойплацентарнойплацентарнойплацентарной трансфузии.трансфузии.трансфузии.трансфузии.трансфузии.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология определяется причиной неиммун�
ной водянки. Главные патогенетические меха�
низмы отёков — сердечная недостаточность, ги�
попротеинемия, анемия. Наблюдаются
генерализованные отёки (анасарка) и водянка
полостей. В отличие от гемолитической болез�
ни плода, не происходит повышения эритропо�
этической активности.

СССССИНДРОИНДРОИНДРОИНДРОИНДРОМММММ ПЛАЦЕНТПЛАЦЕНТПЛАЦЕНТПЛАЦЕНТПЛАЦЕНТАРНАРНАРНАРНАРНОЙОЙОЙОЙОЙ ТРТРТРТРТРАНСФАНСФАНСФАНСФАНСФУУУУУЗИИЗИИЗИИЗИИЗИИ

Синдром плацентарной трансфузии (фето�фе�
тальный трансфузионный синдром; МКБ: P02.3
Поражения плода и новорождённого, обуслов�
ленные синдромом плацентарной трансфузии)
является осложнением многоплодной беремен�
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ности. Развивается у монохориальных диамнио�
тических (реже моноамниотических) близнецов
при образовании в плаценте глубоких артерио�
венозных анастомозов. В этом случае долька пла�
центы одного из близнецов получает артериаль�
ную кровь из своей части плаценты, а отток
крови происходит в вены той части плаценты,
что принадлежит другому близнецу. При одно�
стороннем направлении таких анастомозов раз�
вивается синдром фето�фетальной трансфузии:
один близнец является донором, другой — ре�
ципиентом.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Близнецы значительно отличают�
ся размерами и массой, уровнем содержания Hb.
У близнеца�донора развиваются анемия, гипот�
рофия, у близнеца�реципиента — гиперволемия,
полицитемия, гипертрофия сердца, отёки. От�
личаются и объёмы амниотической жидкости,
проявляющиеся в многоводии у близнеца�реци�
пиента и маловодии у близнеца�донора. Синд�
ром фето�фетальной трансфузии сопровождает�
ся высокой смертностью близнецов, в первую
очередь, близнеца�донора.

ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÅ ÏÎÐÎÊÈ
ÐÀÇÂÈÒÈß

Врождённым пороком развития (МКБ: Q00–
Q99 Врождённые аномалии [пороки развития],
деформации и хромосомные нарушения) назы�
вают морфологический дефект органа, его части
или области тела, ведущий к нарушению функ�
ции органов. В случае, когда имеются измене�
ния, выходящие за пределы нормальных вариа�
ций развития, но не нарушающие функции
органа, говорят о микроаномалиях или морфо�
генетических вариантах. Среди живых новорож�
дённых частота пороков развития составляет 3%,
при учёте микроаномалий она превышает 10%.

Среди причин смерти новорождённых врождён�
ные пороки развития занимают одно из ведущих
мест. Показатель удельного веса врождённых
пороков развития в структуре смертности зави�
сит от уровня медицинской помощи беремен�
ным и новорождённым. Чем меньше смертность
новорождённых от родовой травмы, инфекций и
других причин, тем больший удельный вес будут
занимать пороки. В странах с высоким уровнем
медицинской помощи врождённые пороки раз�
вития достигают 20% среди причин смерти но�
ворождённых.

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ

ПервичныеПервичныеПервичныеПервичныеПервичные порокипорокипорокипорокипороки возникают в результате не�
посредственного воздействия наследственного
или экзогенного тератогенного фактора.

ВторичныеВторичныеВторичныеВторичныеВторичные пороки являются осложнением пер�
вичных и патогeнетически связаны с ними. На�
пример, при диафрагмальной грыже (пeрвичный
порок) развиваются гипоплазия лёгких и непра�
вильное делeние печени на доли (вторичные по�
роки). Для определения множественности учи�
тывают лишь пeрвичные пороки. Так,
приведённый пример комплекса пороков не сле�
дует считать множественными пороками.

•••••  ПоПоПоПоПо распространённостираспространённостираспространённостираспространённостираспространённости в организме врождён�
ные пороки развития подразделяют на изоли�
рованные (т.е. возникающие в одном органе —
например, поpок сердца), системные (в пре�
делах одной системы органов — например,
хондродисплазии) и множественные (в орга�
нах двух и более систем — например, синдро�
мы Патау, Эдвардса, Дауна).

•••••  П оП оП оП оП о с и с т е м а мс и с т е м а мс и с т е м а мс и с т е м а мс и с т е м а м о р г а н о во р г а н о во р г а н о во р г а н о во р г а н о в классифицируют
изолиpованные и системные пороки. Множе�
ственные пороки подpазделяют на синдромы
и неуточнённые комплексы.

Синдром множественных врождённых пороков раз�
вития — устойчивое сочетание двух и более пер�
вичных пороков, при которых очевидна их патоге�
нетическая связь и очерчена клиническая картина.
Множественные аномалии, которые развиваются
в виде «каскада» вслед за одним первичным нару�
шением, называют последовательностью.

•••••  ПоПоПоПоПо этиологииэтиологииэтиологииэтиологииэтиологии врождённые пороки развития
подразделяют на наследственно обусловлен�
ные, экзогенно обусловленные и пороки мно�
гофакторной этиологии.

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины иииии частотачастотачастотачастотачастота пороковпороковпороковпороковпороков разнойразнойразнойразнойразной этиологииэтиологииэтиологииэтиологииэтиологии:
моногенные болезни (20%), хромосомные болез�
ни (10%), инфекции (1%), экстрагенитальная
патология матери (1–2%), радиация в терапев�
тических дозах (<1%), ЛС и химические веще�
ства (2%), многофакторные заболевания (35%),
неустановленные причины (30%).

•  Наследственно обусловленные пороки возни�
кают вследствие хромосомных и геномных му�
таций (хромосомные болезни) и генных мута�
ций.

У человека обнаружены только 3 типа геномных му�
таций: тетраплоидия, триплоидия и анеуплоидия.
Из всех вариантов анеуплоидий встречаются толь�
ко трисомии по аутосомным хромосомам и полисо�
мии по половым хромосомам, из моносомий
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встречается только моносомия Х. Среди хромосом�
ных мутаций выделяют делеции, дупликации, инвер�
сии, транслокации. С клинико�цитогенетической
точки зрения делеция одной из гомологичных хро�
мосом обозначает частичную моносомию по этому
участку, а дупликация — частичную трисомию.

Значительная часть хромосомных аномалий летальна
и элиминируется на ранних стадиях эмбриогенеза.
Хромосомные болезни, как правило, характеризу�
ются комплексом множественных врождённых по�
роков развития.

Õðîìîñîìíûå áîëåçíè
Хромосомные болезни — большая (более 300 син�
дромов) группа врождённых наследственных бо�
лезней, в основе которых лежат хромосомные и
геномные мутации.

ЧастотаЧастотаЧастотаЧастотаЧастота хромосомных аномалий у живых новорож�
дённых — 0,5%. Среди живых новорождённых с
врождёнными пороками развития на долю хро�
мосомных болезней приходится 10–15%. Ещё
более высока доля хромосомных аномалий у
мёртворождённых детей с пороками. Наиболее
частыми хромосомными болезнями у новорож�
дённых являются трисомии хромосом 21, 18 и
13, моносомия Х. Большинство детей с трисо�
миями 18�й и 13�й хромосом умирает на первом
году жизни, поэтому частота разных видов хро�
мосомной патологии у более старших детей ме�
няется: увеличивается доля заболеваний, свя�
занных с нарушением половых хромосом, и
синдромов частичных аутосомных анеуплоидий
(моносомий и трисомий).

Êëàññèôèêàöèÿ

•••••  Геномные аберрации (аномальное количество хромо�
сом, кратное гаплоидному набору [23n]): триплоидия
(у живорождённых), тетраплоидии (спонтанное пре�
рывание беременности).

•  Числовые аномалии (аномальное количество хромо�
сом, некратное гаплоидному набору) возникают вслед�
ствие нарушения расхождения хромосом при мейозе
(как правило, у лиц со структурно повреждёнными хро�
мосомами). С увеличением возраста женщины риск
рождения у неё ребёнка с числовыми аберрациями уве�
личивается (особенно резко риск возрастает после 35
лет).

††††† Моносомии аутосомные (наблюдают крайне редко).

††††† Трисомии аутосомные: синдром Дауна (трисомия 21),
синдром Эдвардса (трисомия 18), болезнь Патау (три�
сомия 13), трисомия 8. Моносомии по половым хро�
мосомам: синдром Тёрнера (45X). Моносомии по хро�
мосоме Y не бывает.

††††† Трисомии (и полисомии) по половым хромосомам: три�
сомия и полисомия Х (47XXX), синдром Кляйнфелте�
ра (47XXY), поли�Y�синдром — случайная находка, не
имеющая клинического значения.

•  Структурные аномалии (нормальное количество хро�
мосом со структурными изменениями хотя бы в одной
из них). Все виды структурных аномалий, проявляю�
щихся клинически (кроме нарушений репродуктивной
функции), могут быть охарактеризованы как частич�
ные моносомии, частичные трисомии или их сочета�
ния. Виды структурных аномалий, не ведущие к утрате
или избытку хромосомного материала, считают сба�
лансированными, но они могут вызывать аномальное
расхождение хромосом в мейозе и приводить к нару�
шению репродуктивной функции.

††††† Делеции (потери хромосомного материала) приводят к
частичным моносомиям: синдром кошачьего крика,
синдром Вольфа–Хиршхорна, синдром делеции ко�
роткого плеча хромосомы 9 (описано около 70 случа�
ев, отмечают тригоноцефалию, остальные признаки
напоминают синдром Дауна; прогноз для жизни бла�
гоприятный). Синдром 11p– — делеция короткого пле�
ча хромосомы 11, особенно участка 11p13; проявляет�
ся врождённым отсутствием радужки (аниридия) и
часто сочетается с опухолью Вильмса. Синдром 13q–

— делеция длинного плеча хромосомы 13 (помимо мно�
жественных аномалий развития, сопровождается ре�
тинобластомой, вызванной утратой гена�супрессора).
Другие синдромы делеций: описаны делеции как ко�
ротких, так и длинных плеч хромосомы 18, приводя�
щие к различным степеням задержки умственного раз�
вития и черепно�лицевым аномалиям. Утрата материала
хромосом 19, 20, 21 и 22 обычно связана с образова�
нием кольцевых хромосом. Синдромы, связанные с 21q–

и 22q–, наиболее часты и могут иметь сходство с синд�
ромом Дауна.

††††† Дупликация (вставка) — синдромы частичных трисо�
мий вследствие вставки нового хромосомного матери�
ала.

††††† Инверсия и транслокация. Как инверсии, так и транс�
локации представляют собой перенос генетического
материала с одного места на другое; в первом случае
этот перенос касается только одной хромосомы, а во
втором задействованы две или более хромосом. Сба�
лансированная транслокация (полный перенос) не со�
провождается утратой или приобретением нового ма�
териала и не имеет клинического значения.
Несбалансированная транслокация (частичный пере�
нос, например синдром Дауна) проявляется клини�
чески.

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ ДДДДДАУНААУНААУНААУНААУНА

Трисомия 21 (синдром Дауна; МКБ: Q90 Синд�
ром Дауна; OMIM #190685)  — хромосомная бо�
лезнь, обусловленная трисомией по 21�й паре хро�
мосом. При синдроме Дауна отмечаются задержка
физического и умственного развития, снижение
показателей клеточного и гуморального иммуни�
тета.

ЧастотаЧастотаЧастотаЧастотаЧастота среди новорождённых составляет 1:700–
1:800. Вероятность рождения ребёнка с болез�
нью Дауна существенно возрастает у женщин
старше 35 лет, а в возрасте 45 лет составляет 1:12.
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ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные внешниевнешниевнешниевнешниевнешние проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления: монголоидный
разрез глаз, плоская спинка носа, эпикант, круп�
ный высунутый язык, брахицефалия, маленькие
деформированные ушные раковины, клинодак�
тилия мизинцев, четырёхпальцевая ладонная
складка, пятна Брашфилда на радужке. Харак�
терна мышечная гипотония.

ПорокиПорокиПорокиПорокиПороки внутреннихвнутреннихвнутреннихвнутреннихвнутренних органоворгановоргановоргановорганов: врождённые поро�
ки сердца (дефекты перегородок, в том числе
АВ�коммуникация — дефект межжелудочковой
перегородки, сочетающийся с деформацией пе�
редней створки митрального клапана), пороки
развития ЖКТ (атрезия или стеноз двенадцати�
перстной кишки, пищевода, прямой кишки и
ануса), пороки мочевой системы (гипоплазия
или дисплазия почек, гидроуретер, гидронеф�
роз), головного мозга (гипоплазия лобных до�
лей, височных извилин, ножек мозга и моста,
структурная дезорганизация коры больших по�
лушарий головного мозга и мозжечка).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз. У детей с синдромом Дауна повышена
частота лейкозов. Смерть часто наступает в пер�
вые годы жизни.

СССССИНДРОИНДРОИНДРОИНДРОИНДРОМММММ ПППППАААААТТТТТАААААУУУУУ

Трисомия 13 (синдром Патау, трисомия D; МКБ:
Q91.4 Трисомия 13, мейотическое нерасхождение;
Q91.5 Трисомия 13, мозаицизм (митотическое не�
расхождение); Q91.6 Трисомия 13, транслокация;
Q91.7 Синдром Патау неуточнённый) — хромо�
сомная болезнь, одна из форм анэуплоидий —
встречается среди новорождённых с частотой
1:7000.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: нерасхождение хромосом в одном из деле�
ний (чаще в первом) мейоза.

ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные внешниевнешниевнешниевнешниевнешние проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления: выраженная прена�
тальная гипоплазия, низко расположенные и дефор�
мированные ушные раковины, расщелины губы и нёба
(обычно двухсторонние), микрогения, скошенный
низкий лоб, узкие глазные щели, дефекты скальпа, по�
лидактилия кистей и стоп, крипторхизм, гипоплазия
полового члена, гипоспадия, аномалии дерматоглифи�
ки.

ПорокиПорокиПорокиПорокиПороки внутреннихвнутреннихвнутреннихвнутреннихвнутренних органоворгановоргановоргановорганов: пороки ЦНС (микроце�
фалия, аринэнцефалия, голопрозэнцефалия, аплазия
и гипоплазия мозолистого тела и мозжечка), сердца и
сосудов, ЖКТ (эктопия фрагментов селезёнки в под�
желудочную железу, дивертикул Меккеля), почек (ха�
рактерная для данного синдрома чрезмерно дольча�
тая мелкокистозная почка), глаз (микрофтальмия,
дисплазия сетчатки, колобомы радужки и сосудистой
оболочки, пороки хрусталика).

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз: большинство больных (до 90%) умирает вско�
ре после рождения или в первые месяцы жизни, лишь
5% больных детей живут более одного года.

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ ЭЭЭЭЭДВАРДСАДВАРДСАДВАРДСАДВАРДСАДВАРДСА

Трисомия 18 (синдром Эдвардса) — хромосомная
анэуплоидия [МКБ: Q91.0 Трисомия 18, мейоти�
ческое нерасхождение; Q91.1 Трисомия 18, мозаи�
цизм (митотическое нерасхождение); Q91.2 Трисо�
мия 18, транслокация; Q91.3 Синдром Эдвардса
неуточнённый] — встречается среди новорождён�
ных с частотой 0,14:1000, чаще у девочек (3:1).

ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные внешниевнешниевнешниевнешниевнешние проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления: пренатальная гипопла�
зия, долихоцефалия, микростомия, флексорное поло�
жение пальцев кистей, гипоплазия 1�го пальца кистей,
«стопа�качалка», короткий и широкий 1�й палец стопы,
частичная синдактилия стоп, крипторхизм, гипоспадия,
гипертрофия клитора.

ПорокиПорокиПорокиПорокиПороки внутреннихвнутреннихвнутреннихвнутреннихвнутренних органоворгановоргановоргановорганов: пороки сердца (дефекты
перегородок, имеющая диагностическое значение ап�
лазия одного из парусов клапанов лёгочной артерии и
аорты), головного мозга (гипоплазия и аплазия мозоли�
стого тела, нарушение строения олив, гипоплазия и дис�
плазия мозжечка), органов пищеварения (атрезия пи�
щевода, незавершённый поворот кишечника,
дивертикул Меккеля, эктопия ткани поджелудочной же�
лезы в стенку двенадцатиперстной кишки).

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ ТРИПЛОИДИИТРИПЛОИДИИТРИПЛОИДИИТРИПЛОИДИИТРИПЛОИДИИ

Частота синдрома триплоидии (мальчики — 69XXY,
девочки — 69XXX; МКБ: Q92.7 Триплоидия и по�
липлоидия) у новорождённых низкая; среди спон�
танных абортусов более 20% имеют триплоидный
набор хромосом.

ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные внешниевнешниевнешниевнешниевнешние проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления: микрофтальмия, рас�
щелины губы и нёба, микрогения, низко расположен�
ные деформированные ушные раковины, широко рас�
ставленные глазные щели, синдактилия кистей и стоп,
косолапость.

ПорокиПорокиПорокиПорокиПороки внутреннихвнутреннихвнутреннихвнутреннихвнутренних органоворгановоргановоргановорганов: пороки головного мозга (про�
зэнцефалия, гидроцефалия, агенезия мозолистого тела,
гипоплазия мозжечка, лиссэнцефалия), спинномозговые
грыжи, пороки мочевой системы (кистозная дисплазия
почек, стеноз или атрезия устья мочеточников), пороки
сердца, аномалии ЖКТ (нарушение поворота кишечни�
ка, грыжа пуповины, агенезия жёлчного пузыря), ги�
поплазия надпочечников, дисплазия яичек, аномалии
наружных половых органов у мальчиков.

ПатологияПатологияПатологияПатологияПатология плацентыплацентыплацентыплацентыплаценты: увеличение массы, кистозная транс�
формация ворсин хориона.

СССССИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМИНДРОМ ТТТТТЕЕЕЕЕРНЕРАРНЕРАРНЕРАРНЕРАРНЕРА

Частота синдрома Тёрнера (45Х0 и другие вариан�
ты; МКБ: Q96 Синдром Тёрнера) 1:5000 живорож�
дённых девочек. Живыми рождается только 1/10
часть зародышей с моносомией Х, 9/10 зародышей
погибают на стадии эмбрионального развития.
Только 50% случаев синдрома Тёрнера обусловле�
ны истинной моносомией — 45X0, 10% обусловле�
ны изохромосомой 46Х — i(Хq), в остальных случа�
ях наблюдается мозаицизм.
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ОсновныеОсновныеОсновныеОсновныеОсновные внешниевнешниевнешниевнешниевнешние проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления: низкий рост, корот�
кая складчатая шея, избыток кожи на шее, низкая
граница роста волос, лимфоотёк кистей и стоп. В стар�
шем возрасте отмечается недостаточное развитие
вторичных половых признаков, у большинства боль�
ных имеются первичная аменорея, бесплодие.

ПорокиПорокиПорокиПорокиПороки внутреннихвнутреннихвнутреннихвнутреннихвнутренних органоворгановоргановоргановорганов: пороки сердца (коарк�
тация аорты, открытый артериальный проток), по�
чек (подковообразная почка, гипоплазия почек, гид�
ронефроз), дисгенезия гонад.

При мозаицизме клиническая картина синдрома стёр�
та.

ТТТТТРИСОМИЯРИСОМИЯРИСОМИЯРИСОМИЯРИСОМИЯ ХРОМОСОМЫХРОМОСОМЫХРОМОСОМЫХРОМОСОМЫХРОМОСОМЫ 88888

Типичны аномалии опорно�двигательного аппа�
рата и лица: асимметрия, выступающий лоб, ши�
рокая спинка носа, гипертелоризм, косо�глазие,
вывернутая нижняя губа, высокое нёбо или рас�
щелина нёба, оттопыренные ушные раковины,
макроцефалия, длинное туловище и конечнос�
ти, длинные и тонкие пальцы кистей и стоп,
множественные контрактуры суставов, добавоч�
ные рёбра и позвонки, аплазия/гипоплазия над�
коленника, пороки развития сердца и мочевы�
водящей системы, снижение интеллекта,
умеренная задержка моторного и речевого раз�
вития; в отличие от большинства других хромо�
сомных синдромов, длина и масса тела при рож�
дении часто нормальны. Преобладающий пол —
мужской.

ЧЧЧЧЧАСТИАСТИАСТИАСТИАСТИЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ ТРИСОМИЯТРИСОМИЯТРИСОМИЯТРИСОМИЯТРИСОМИЯ

Под парциальной трисомией подразумевается
наличие в кариотипе дополнительного хромо�
сомного материала. Дополнительная часть мо�
жет присоединиться к концу длинного или ко�
роткого плеча хромосомы или быть включена в
нормальную хромосому в любом её участке. Часть
дополнительной хромосомы может также быть
расположена и отдельно от других хромосом,
имея собственную центромеру, — малая, или
маркёрная, хромосома. Фенотипические прояв�
ления определяются происхождением дополни�

тельного хромосомного материала. Если допол�
нительный участок хромосомы имеет аутосом�
ное происхождение, клиническая картина забо�
левания обычно складывается из
диспластических признаков, отклонений или за�
держки в физическом развитии ребёнка, врож�
дённых пороков сердца.

Ãåííûå áîëåçíè
Эти болезни многочисленны, в настоящее вре�
мя известно 3500–4500 генных болезней. Они
могут проявляться врождёнными пороками раз�
вития или нарушениями обмена веществ  либо
сочетанием пороков и метаболических наруше�
ний. Генные болезни подразделяют на группы
согласно типам наследования: аутосомно�доми�
нантные (ℜ ), аутосомно�рецессивные (ρ), Х�
сцепленные (ℵ ) доминантные и рецессивные.
Краткая характеристика некоторых генных син�
дромов множественных врождённых пороков
развития представлена в таблицах 22�1 и 22�2.

ÝÊÇÎÃÅÍÍÎ ÎÁÓÑËÎÂËÅÍÍÛÅ
ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÅ ÏÎÐÎÊÈ ÐÀÇÂÈÒÈß

Экзогенно обусловленные врождённые пороки
развития возникают при действии на зародыш
тератогенов.

ОООООСОБЕННСОБЕННСОБЕННСОБЕННСОБЕННОСТИОСТИОСТИОСТИОСТИ ДЕЙСТВИЯДЕЙСТВИЯДЕЙСТВИЯДЕЙСТВИЯДЕЙСТВИЯ ТЕРТЕРТЕРТЕРТЕРАААААТТТТТОООООГЕНГЕНГЕНГЕНГЕНОВОВОВОВОВ

•  Тератогены могут вызывать гибель клеток, наруше�
ния тканевого роста и дифференцировки.

•  Для действия тератогенов характерно сочетание врож�
дённых пороков развития с задержкой роста плода,
нарушением функции различных органов (в первую
очередь ЦНС).

•  Тератогены часто вызывают внутриутробную гибель
плода.

•  Наибольшая чувствительность зародыша человека к
действию тератогенов наблюдается в конце 1–й —
начале 2–й недели беременности и между 3–й и 6–й
неделями. Эти сроки называют критическими пери�
одами развития.

Òàáëèöà 22-1. Êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè íåêîòîðûõ ñèíäðîìîâ ìíîæåñòâåííûõ âðîæä¸ííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ñ àóòî-
ñîìíî-äîìèíàíòíûì íàñëåäîâàíèåì

Сèндром Прèзнàêè
Марфана Высокий рост, арахнодактилия, вывих хрусталика, аневризма дуги аорты, пролапс

митрального клапана
Стиклера «Марфаноидная» внешность, миопия, расщелина нёба, артрит
Нунан Низкий рост, дисплазия лица, кожные складки на шее, стеноз лёгочной артерии
Ногтей–надколенника Дисплазия ногтей, гипоплазия/аплазия надколенной чашечки, нефропатия
Холт–Орама Гипоплазия/аплазия 1-го пальца кисти, гипоплазия лучевой кости, пороки сердца
Эктродактилия Клешневидные кисти или стопы из-за отсутствия одного или нескольких пальцев,

расщелина губы и нёба, гипоплазия ногтей, сухая кожа
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· Воздействие одного и того же тератогена в разные
периоды эмбрионального развития может вызвать
различные пороки, и наоборот — различные терато�
гены, применённые в одно и то же время, могут при�
вести к формированию однотипных пороков. Одна�
ко некоторые тератогены обладают специфическим
действием (например, талидомид поражает преиму�
щественно зачатки мезодермального происхождения,

варфарин — эпифизы трубчатых костей, алкоголь —
ЦНС и лицевые структуры).

Тератогенным эффектом обладают инфекцион�
ные агенты, ЛС и другие химические вещества,
физические агенты, метаболические болезни
матери (табл. 22�3).

Òàáëèöà 22-2. Êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè íåêîòîðûõ ñèíäðîìîâ âðîæä¸ííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ñ àóòîñîìíî-ðåöåññèâ-
íûì íàñëåäîâàíèåì

Синдром Клинические признаки
Целлвегера Мышечная атония, аномалии головного мозга, кистозная дисплазия почек,

гепатомегалия
Меккеля Затылочная черепно-мозговая грыжа, поликистоз почек, кистофиброз печени,

полидактилия
Эллиса–ван Кревельда Симметричное укорочение конечностей, полидактилия, нарушение роста и строения

ногтей, волос, зубов, пороки сердца
Смита–Лемли–Опитца Микроцефалия, дисплазия лица, синдактилия 2–3-го пальцев стоп, полидактилия,

пороки половых органов
Секеля Карликовость, нос в форме клюва, микроцефалия, аномалии зубов

Òàáëèöà 22-3. Îñíîâíûå òåðàòîãåíû ÷åëîâåêà

Терàтогены Оñновные проÿвëенèÿ
Инôеêöèонные
àгенты:
краснуха Глухота, катаракта, пороки сердца, ЦНС и др.
цитомегаловирус Задержка роста и развития, микроцефалия, аномалии глазных яблок, глухота
токсоплазмоз Гидроцефалия, умственная отсталость, слепота
ветряная оспа Редукционные дефекты конечностей, мышечная атрофия, умственная отсталость, рубцы

на коже
сифилис Аномалии зубов и костей, умственная отсталость
герпес Прерывание беременности, задержка роста и развития, аномалии глаз
ЛС:
талидомид Редукционные пороки конечностей, аномалии ушных раковин
диэтилстильбэстрол Аденома/аденокарцинома влагалища
варфарин Гипоплазия носа, пороки развития ЦНС, поражение эпифизов костей
гидантоин Лицевые дефекты, гипоплазия ногтей, отставание физического и умственного развития
триметадион Лицевые дефекты, задержка развития
аминоптерин и
метотрексат

Прерывание беременности, гидроцефалия, низкий вес при рождении, лицевые дефекты

стрептомицин Снижение слуха
тетрациклин Пятна на зубах, гипоплазия эмали
вальпроевая кислота Дефекты нервной трубки, лицевые дефекты
изотретионин Прерывание беременности, гидроцефалия, аномалии ЦНС, гипоплазия тимуса, микротия

или анотия, аномалии крупных сосудов
антитиреоидные
препараты

Гипотиреоидизм, зоб

андрогены и высокие
дозы гестагенов

Маскулинизация наружных половых органов

карбамазепин Дефекты нервной трубки
кокаин Прерывание беременности, задержка роста, микроцефалия
Хèмèчеñêèе вещеñтвà:
ртуть Атрофия головного мозга
свинец Прерывание беременности, повреждение ЦНС
полихлорбифенилы Задержка внутриутробного роста, нарушение пигментации кожи
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ОООООСНСНСНСНСНОВНЫЕОВНЫЕОВНЫЕОВНЫЕОВНЫЕ ТЕРТЕРТЕРТЕРТЕРАААААТТТТТОООООГЕНЫГЕНЫГЕНЫГЕНЫГЕНЫ ЧЧЧЧЧЕЛЕЛЕЛЕЛЕЛОВЕКАОВЕКАОВЕКАОВЕКАОВЕКА

•  ВируВируВируВируВируссссс краснухикраснухикраснухикраснухикраснухи. Поражение плода происходит,
если беременная женщина заболевает красну�
хой. Проявления синдрома врождённой крас�
нухи (краснушная эмбриофетопатия): внутри�
утробная задержка роста, врождённые пороки
развития глаз (катаракта, пигментная ретино�
патия, микрофтальмия, глаукома), ССС (от�
крытый артериальный проток, стеноз лёгочной
артерии и аорты, дефекты межпредсердной и
межжелудочковой перегородок), аномалии
ЦНС, глухота. Классической диагностической
триадой являются катаракта, пороки сердца и
глухота. Персистирование вируса в организме
новорождённого сопровождается признаками
внутриутробной инфекции.

•  ЦитомегаловируснаяЦитомегаловируснаяЦитомегаловируснаяЦитомегаловируснаяЦитомегаловирусная инфекцияинфекцияинфекцияинфекцияинфекция. Встречается
у 5–6% беременных женщин; обычно протека�
ет бессимптомно. У новорождённых, заражён�
ных цитомегаловирусом, наблюдаются гепа�
тоспленомегалия, желтуха, тромбоцитопения,
гемолитическая анемия, петехиальная сыпь,
сопровождающиеся морфологическими при�
знаками внутриутробной инфекции, а также
врождённые пороки развития: ЦНС (микро�
цефалия, микрогирия, паравентрикулярные
кальцификаты, глухота), глаз (хориоретинит,
атрофия зрительных нервов, микрофтальмия).

•  ТТТТТоксоплазмозоксоплазмозоксоплазмозоксоплазмозоксоплазмоз. Заражение плода происходит в
основном в случае острого заболевания бере�
менной. В отличие от вирусных заболеваний,
риск поражения плода увеличивается со сро�
ком беременности. У поражённых новорождён�
ных наблюдаются картина генерализованной
инфекции, микро� и гидроцефалия, микро�
фтальмия. В более старшем возрасте у детей

наблюдаются умственная отсталость, цереб�
ральный паралич, нарушение зрения и слуха.

•  РадиацияРадиацияРадиацияРадиацияРадиация. Дозы излучения, получаемые жен�
щиной при диагностических манипуляциях,
тератогенного действия обычно не оказывают
(при этом следует помнить о мутагенном и он�
когенном риске радиации, которые, как изве�
стно, не имеют пороговой дозы). Воздействие
радиации вызывает поражение ЦНС, умствен�
ную отсталость, катаракты.

•  ЛекарственныеЛекарственныеЛекарственныеЛекарственныеЛекарственные средствасредствасредствасредствасредства. Тератогенное дей�
ствие ЛС зависит от его химического строения,
способности проникать через плацентарный
барьер, дозы ЛС, генетически обусловленной
скорости его метаболизма в организме мате�
ри. В эксперименте можно получить терато�
генный эффект при назначении очень высоких
доз ЛС, однако в клинической практике такие
ситуации встречаются крайне редко. Некото�
рые ЛС при длительном применении в невы�
соких дозах стимулируют выработку метаболи�
зирующих ферментов, разрушающих ЛС и
таким образом препятствующих тератогенно�
му эффекту. Для других ЛС (например, гормо�
нов) имеется обратная зависимость: длитель�
ное применение в малых дозах оказывает
больший тератогенный эффект, чем однократ�
ное применение суммарной дозы.

ТТТТТалидомидалидомидалидомидалидомидалидомид — транквилизатор, при введении кото�
рого в организм женщины на 4–10�й неделе бере�
менности происходит тяжёлое нарушение разви�
тия конечностей, а также ушей и глаз. В настоящее
время талидомид в медицинской практике не при�
меняется.

ВарфаринВарфаринВарфаринВарфаринВарфарин — антикоагулянт; при назначении бере�
менной по поводу тромбофлебита в I�м триместре

Ïðîäîëæåíèå òàáëèöû 22-3.

Зàбоëевàнèÿ мàтерè:
СД1 Врождённые пороки сердца, недоразвитие каудального отдела, дефекты нервной трубки,

дефекты конечностей, голопрозэнцефалия, прерывание беременности
гипо/ гипертиреоидизм Зоб, задержка роста и развития
ФКУ Прерывание беременности, микроцефалия, умственная отсталость, лицевые дизморфии,

врождённые пороки сердца
гипертензия Задержка внутриутробного роста
аутоиммунные болезни Прерывание беременности, врождённые нарушения внутрисердечной проводимости
Другèе ôàêторы:
курение Прерывание беременности, низкий вес при рождении
гипертермия Дефекты нервной трубки
хронический
алкоголизм

Задержка роста и развития, микроцефалия, черепно-лицевые дефекты

радиация в
терапевтических дозах

Задержка роста и развития, микроцефалия
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беременности вызывает гибель плода или развитие
у него пороков в 33% случаев. Период максималь�
ной чувствительности к варфарину — 6–9�я нед.
Характерные пороки: гипоплазия носа, атрезия
хоан, микроцефалия, агенезия мозолистого тела,
аномалии глаз, очаговая хондродисплазия.

ДифенилгидантоинДифенилгидантоинДифенилгидантоинДифенилгидантоинДифенилгидантоин — антиконвульсант; женщины,
страдающие эпилепсией, вынуждены принимать его
во время беременности. Вызывает пороки развития
примерно в 10% случаев: недоразвитие срединных
структур лица, задержка роста, высокий риск рас�
щелин губы и нёба, гипоплазия дистальных фаланг
и ногтей.

РетиноеваяРетиноеваяРетиноеваяРетиноеваяРетиноевая кислотакислотакислотакислотакислота назначается при лечении акне;
при применении во время беременности вызывает
черепно�лицевые аномалии (микротия, анотия, рас�
щелина нёба, аномалии лицевых костей), врождён�
ные пороки сердца, пороки ЦНС, аномалии конеч�
ностей.

•  АлкогольАлкогольАлкогольАлкогольАлкоголь. При хроническом приёме во время
беременности в 40–50% случаев приводит к
рождению ребёнка с фетальным алкогольным
синдромом. Дети рождаются с низкой для гес�
тационного возраста массой тела, в постнаталь�
ном периоде наблюдаются задержка умствен�
ного и физического развития, а также
серьёзные неврологические нарушения. Вне�
шние признаки: умеренная микро� и гидроце�
фалия, короткие и узкие глазные щели, эпи�
кант, гипоплазия нижней челюсти. Повышена
частота врождённых пороков сердца, скелета
(воронкообразная грудная клетка), суставов и
др.

•  СахарныйСахарныйСахарныйСахарныйСахарный диабетдиабетдиабетдиабетдиабет материматериматериматериматери. СД у матери сопро�
вождается комплексом врождённых пороков
развития у плода (диабетическая эмбриопа�
тия). Вероятно, тератогенный эффект СД обус�
ловлен гипер� и гипогликемией, но не инсу�
лином, который не проникает через плаценту.
Наиболее характерны отсутствие крестца, коп�

чика, иногда бедренных костей, сиреномелия
(слияние нижних конечностей). Повышена
также частота пороков сердца, ЦНС, мочепо�
ловой системы. Дети от матерей с СД обычно
имеют большую массу тела за счёт избыточно�
го развития подкожной клетчатки. При деком�
пенсированном СД возможна, напротив, пре�
натальная гипоплазия. Характерным
гистологическим признаком является гиперп�
лазия эндокринной части поджелудочной же�
лезы, обусловленная гипергликемией. У ново�
рождённых от матерей с СД очень высок риск
развития болезни гиалиновых мембран.

•  ФенилкетонурияФенилкетонурияФенилкетонурияФенилкетонурияФенилкетонурия материматериматериматериматери. У женщины, страда�
ющей ФКУ, в крови значительно повышено со�
держание фенилаланина, фенилпировиноград�
ной кислоты и других метаболитов,
повреждающе действующих на плод. Дети жен�
щин с ФКУ, не соблюдавших диету во время
беременности, в 90% случаев имеют умствен�
ную отсталость, в 25% — врождённые пороки
развития (главным образом, сердца).

ÌÍÎÃÎÔÀÊÒÎÐÍÛÅ ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÅ
ÏÎÐÎÊÈ ÐÀÇÂÈÒÈß

Возникновение многофакторных пороков разви�
тия и болезней вызвано совместным действием
наследственных и средовых факторов. К много�
факторным порокам относят пилоростеноз, рас�
щелины губы и нёба, некоторые пороки разви�
тия нервной трубки (анэнцефалия, spina bifida),
врождённые пороки сердца, врождённый вывих
бедра. Многофакторными являются также мно�
гие заболевания, развивающиеся в зрелом воз�
расте, — ГБ, язвенная болезнь, СД, атероскле�
роз, псориаз.

ЧастотаЧастотаЧастотаЧастотаЧастота большинства многофакторных заболе�
ваний составляет примерно 1–1,5 на 1000 че�

Òàáëèöà 22-4. Ïîâòîðíûé ðèñê íåêîòîðûõ ìíîãîôàêòîðíûõ âðîæä¸ííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ

Врождённый пороê рàзвèтèÿ Соотношенèе
поëов (м:ж)

Повторный рèñê (%)

Пилоростеноз 5:1 Мальчики: 2–5, Девочки: 7–20
Расщелина губы и/или нёба 1,6:1 Односторонняя: 4, Двусторонняя: 6,7
Расщелина нёба 1:1,14 3,5
Анэнцефалия/spina bifida 1:1,5 2–3
Врождённые пороки сердца: 1:1

дефект межжелудочковой
перегородки

3

открытый артериальный проток 3
синдром гипоплазии левых
отделов сердца

2
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ловек. Для многофакторных заболеваний и по�
роков характерно различное соотношение по�
ражённых лиц мужского и женского пола. В таб�
лице 22�4 представлены некоторые частые
многофакторные пороки развития с указанием
риска повторного случая в семье, в которой
один из родителей или ребёнок имеет порок.

ÏÀÒÎÃÅÍÅÇ ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÕ ÏÎÐÎÊÎÂ
ÐÀÇÂÈÒÈß

КлеточныеКлеточныеКлеточныеКлеточныеКлеточные механизмымеханизмымеханизмымеханизмымеханизмы тератогенезатератогенезатератогенезатератогенезатератогенеза: нарушение
пролиферации, миграции и дифференцировки
клеток.

•  В результате нарушений пролиферации клеток, обыч�
но связанных со снижением митотической активнос�
ти, развиваются гипоплазия или аплазия органа или
части его. Этот же механизм может вызвать наруше�
ние слияния эмбриональных структур, так как слия�
ние происходит в строго определённые периоды, а в
результате низкой пролиферативной активности кон�
такт между эмбриональными структурами нарушает�
ся. Такой механизм лежит в основе некоторых дизра�
фий (незаращений анатомических структур по
срединной линии) — расщелин губы и нёба, спинно�
мозговых грыж. Пролиферация клеток развивающе�
гося зародыша обусловлена теми же самыми регуля�
торными молекулами, которые участвуют в процессах
регенерации и неоплазии. Установлено, что спонтан�
ные или экспериментально индуцированные аберра�
ции факторов роста вызывают развитие врождённых
пороков. Например, описана мутация ТФРa, вызыва�
ющая расщелину нёба, мутации в некоторых генах из
семейства ТФРb вызывают пороки у мышей.

•  В результате нарушения миграции клеток могут раз�
виться гетеротопии, агенезии и другие пороки. Мигра�
ция клеток при нормальном развитии происходит в
межклеточном матриксе при участии молекул адге�
зии. Наследственные или экзогенно обусловленные
изменения состава межклеточного матрикса, воздей�
ствуя на миграцию клеток, приводят к формирова�
нию врождённых пороков развития. Так, врождён�
ные пороки развития характерны для мышей с
наследственно обусловленными дефектами интегри�
нов и/или фибронектина. При введении кадмия бере�
менным мышам у эмбрионов нарушается образова�
ние коллагенового матрикса, в связи с чем не
происходит миграции клеток нервного гребня в верх�
нечелюстные отростки, и у плодов образуются че�
репно�лицевые аномалии. С нарушением миграции
клеток в эмбриональном периоде у человека связыва�
ют развитие синдромов Робиноу, ДиДжорджи, сре�
динных расщелин лица.

•  Нарушение дифференцировки клеток может вызвать
разнообразные пороки в зависимости от того, на ка�
ком этапе эмбриогенеза произошла остановка. Оста�
новка дифференцировки может повести за собой рост
бесформенной массы недифференцированных клеток
(у ранних абортусов), агенезию органов, их незрелость,
персистирование эмбриональных структур.

МеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмыМеханизмы тератогенезатератогенезатератогенезатератогенезатератогенеза нанананана тканевомтканевомтканевомтканевомтканевом уровнеуровнеуровнеуровнеуровне: ги�
бель клеточных масс, нарушение апоптоза в про�

цессе нормального эмбриогенеза и нарушение
адгезии тканей.

•  Апоптоз наблюдается при слиянии первичных анато�
мических структур (например, нёбных отростков), ре�
канализации кишечной трубки, регрессии межпаль�
цевых перепонок. При недостаточности этого
процесса формируются атрезия кишечника, синдак�
тилии (сращение пальцев), при избыточном апоптозе
— дефекты перегородок сердца, свищи и другие поро�
ки.

•  Вторичная гибель клеток и тканей связана с циркуля�
торными расстройствами (тромбоз сосудов, их сдав�
ление) или непосредственным цитолитическим дей�
ствием повреждающего фактора (например, вируса).

•  Нарушение механизма адгезии может наблюдаться даже
в тех случаях, когда пролиферация тканей была нор�
мальной. Этот механизм лежит в основе дизрафий.

Врождённые пороки развития, которые форми�
руются на поздних этапах внутриутробного раз�
вития, послепослепослепослепосле окончанияокончанияокончанияокончанияокончания основногоосновногоосновногоосновногоосновного органогене�органогене�органогене�органогене�органогене�
за,за,за,за,за, — остановка в развитии (гипоплазия),
задержка перемещения органа на место его
окончательной локализации (крипторхизм),
деформации — изменения, связанные с меха�
ническими воздействиями (деформация конеч�
ностей при маловодии, амниотические пере�
тяжки).

ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÅ ÍÀÐÓØÅÍÈß
ÌÅÒÀÁÎËÈÇÌÀ

Врождённые нарушения метаболизма — большая
группа болезней, при которых в организме про�
исходят наследственно обусловленные отклоне�
ния в ходе нормального обмена веществ. В насто�
ящее время известно более 400 таких аномалий с
огромнейшим спектром клинических симптомов,
тяжести и возраста их проявления, морфологи�
ческих изменений.

Особенности метаболических болезней.

•  Большинство болезней обмена являются рецессивны�
ми заболеваниями, чаще всего аутосомными, реже —
сцепленными с Х�хромосомой.

•  Чаще всего эти болезни обусловлены качественным
или количественным дефектом ферментов (цитоплаз�
матических, лизосомных, пероксисомных) или транс�
портных белков. При этом происходит избыточное
накопление вещества�предшественника, его токсичес�
ких метаболитов или нехватка конечного продукта
реакции. Болезни, при которых продукты нарушен�
ного обмена накапливаются в клетках и тканях, на�
зывают болезнями накопления (тезаурисмозами).

•  Знание генной основы каждой болезни и последова�
тельности биохимических изменений необходимо для
разработки методов лечения, выявления гетерозигот�
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ных носителей мутантных генов и пренатальной ди�
агностики врождённых дефектов метаболизма.

•  Специфическое и эффективное лечение метаболичес�
ких болезней иногда возможно путём коррекции био�
химических нарушений. Раннее начало специфичес�
кой терапии нередко играет ведущую роль в
определении прогноза заболевания, поэтому важно
применение скрининговых методов диагностики.

•  Несмотря на крайнее многообразие симптомов, боль�
шинство болезней обмена по преобладанию клини�
ческих проявлений можно объединить в относитель�
но небольшое количество групп: 1) с преобладанием
поражения ЦНС, 2) гепатоцеллюлярные болезни, 3)
миопатии — скелетные и КМП, 4) нефропатии. Мно�
гие заболевания обладают особым фенотипом, не ук�
ладывающимся в данные клинические группы (напри�
мер, синдром Леша–Найена, гомоцистинурия,
семейная гиперхолестеринемия и др.).

Ниже рассмотрены фенилкетонурия (ФКУ), га�
лактоземия и муковисцидоз, при которых ранняя
диагностика и начало лечения являются опреде�
ляющими для прогноза болезни.

ÔÅÍÈËÊÅÒÎÍÓÐÈß

ЭЭЭЭЭТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ ИИИИИ ПАПАПАПАПАТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

В основе болезни лежит нарушение обмена фе�
нилаланина. В норме фенилаланин гидроксили�
руется под действием фенилаланингидро�ксила�
зы. Этот процесс происходит при участии ещё
ряда веществ (в частности, дигидробиоптерина,
превращающегося в тетрагидро�терин и восста�
навливающегося при участии дигидроптеридин�
редуктазы, рис. 22�11).

Наиболее распространённая форма — классичес�
кая ФКУ — обусловлена недостаточностью фени�
лаланингидроксилазы, вследствие чего наруша�
ется превращение фенилаланина в тирозин. В
крови, моче, поте больных повышается содержа�
ние фенилаланина и продуктов его дезаминиро�

вания — фенилацетата, фенилацетоуксусной, фе�
нилпировиноградной кислот, нарушающих раз�
витие ЦНС. Кроме того, от 3 до 10% случаев ФКУ
обусловлено недостаточностью других ферментов,
участвующих в метаболизме фенилаланина (гуа�
нидин трифосфат циклогидролаза 1, дигидроп�
теридин редуктаза, 6�пирувоил тетрагидроптерин
синтетаза).

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ

Дети с ФКУ рождаются здоровыми, но вскоре пос�
ле рождения (в связи с поступлением фенилала�
нина с молоком матери) у детей появляются не�
врологические нарушения и отставание в
умственном развитии. Наиболее полной симпто�
матика ФКУ становится выраженной к 3 годам
жизни. ФКУ представлена тремя группами при�
знаков: 1) отставание в умственном развитии
(средней тяжести и тяжёлое); 2) неврологическая
симптоматика (мышечный гипертонус, тремор,
атаксия, гиперкинезы, эпилептиформные при�
падки); 3) гипопигментация, обусловленная бло�
ком превращения фенил�аланина в тирозин (у
больных светлые волосы, голубые глаза, бледная
кожа с повышенной чувствительностью к солнеч�
ным лучам и склонностью к дерматитам и экзе�
ме). Физическое развитие детей страдает незна�
чительно, возможны некоторое уменьшение
размеров черепа и позднее прорезывание зубов.
Больные имеют характерный мышиный запах,
обусловленный выделением потовыми железами
метаболитов фенилаланина (главным образом,
фенилацетоуксусной кислоты).

ТТТТТЕРАПИЯЕРАПИЯЕРАПИЯЕРАПИЯЕРАПИЯ ИИИИИ ПРОФИЛАКТИКАПРОФИЛАКТИКАПРОФИЛАКТИКАПРОФИЛАКТИКАПРОФИЛАКТИКА

Основным методом лечения ФКУ является диета
с ограничением фенилаланина. Раннее (на 1�м
месяце жизни) назначение такой диеты полнос�
тью предотвращает поражение ЦНС. После 5�

Ðèñ. 22-11. Ìåòàáîëèçì ôåíèëàëàíèíà è îñíîâíûå âàðèàíòû åãî íàðóøåíèÿ ïðè ôåíèëêåòîíóðèè.
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летнего возраста чувствительность головного
мозга к фенилаланину и его метаболитам снижа�
ется, и ограничения в диете можно отменить. Та�
ким образом, ранняя диагностика и своевремен�
но назначенное лечение крайне необходимы при
ФКУ, поэтому во всём мире широко распростра�
нены скрининговые программы для диагностики
заболевания ещё в родильном доме.

При ФКУ, обусловленной недостаточностью ди�
гидроптеридин редуктазы, наблюдается сочетан�
ное нарушение метаболизма тирозина и трипто�
фана (МКБ: E72.1 Нарушения обмена
серосодержащих аминокислот, E70.8 Другие на�
рушения обмена ароматических аминокислот),
что приводит к нарушению синтеза нейромедиа�
торов и вызывает неврологические нарушения,
даже если с помощью диеты поддерживается нор�
мальный уровень фенилаланина. Таким образом,
эта форма ФКУ не излечивается только назначе�
нием диеты.

Особое внимание следует уделить беременным
женщинам, больным ФКУ. При правильном ле�
чении в детстве их состояние здоровья будет нор�
мальным, но в крови сохраняется высокий уро�
вень фенилаланина, который оказывает
неблагоприятное влияние на развитие плода.
Исключение из пищи фенилаланина в течение
всей беременности (или даже до наступления
предполагаемой беременности) предотвращает
поражение плода.

МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ

Морфологические изменения неспецифичны. В
головном мозге: демиелинизация, глиоз, скоп�
ление макрофагов с пенистой цитоплазмой, со�
держащей липиды.

ÃÀËÀÊÒÎÇÅÌÈß

Галактоземия (МКБ: E74.2 Нарушения обмена
галактозы) — врождённое нарушение метаболиз�

ма в виде галактоземии и галактозурии, развития
катаракты, гепатомегалии, отставания в умствен�
ном развитии. Характерны рвота, желтуха. Воз�
можны нейросенсорная тугоухость, гипогонадот�
рофный гипогонадизм, гемолитическая анемия.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: врождённая недостаточность галак�
токиназы (OMIM 230200, КФ 2.7.1.6), галакто�
зоэпимеразы (OMIM *230350, КФ 5.1.3.2) или
галактозо�1�фосфат уридилтрансферазы
(OMIM *230400, КФ 2.7.7.10).

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез галактоземии приведён на рис. 22�12.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления. Дети, больные галак�
тоземией, плохо переносят молоко и рано от�
казываются от груди. При тяжёлых формах кли�
нические признаки появляются в первые дни
после рождения. Вслед за кормлением у ребён�
ка возникают обильная рвота и понос. У детей
прогрессирует гипотрофия. Рано появляются
увеличение печени и желтуха, позднее присое�
диняются признаки портальной гипертензии.
К 6–12 мес становятся очевидными признаки
задержки умственного развития. Поражение
ЦНС связывают не только с токсическим дей�
ствием метаболитов галактозы, но также с на�
рушением образования сложных галактозосо�
держащих липидов, входящих в состав ЦНС. У
новорождённых с галактоземией очень высока
частота развития сепсиса, вызванного грамот�
рицательной флорой (в первую очередь,
Escherichia coli).

ДиагностикаДиагностикаДиагностикаДиагностикаДиагностика основывается на обнаружении в
моче галактозы и галактозо�1�фосфата, для под�
тверждения диагноза желательно определение
дефекта галактозо�1�уридилтрансферазы в эрит�
роцитах.

ТТТТТерапияерапияерапияерапияерапия. Галактоземия эффективно лечится ди�
етой с исключением галактозы и лактозы. Ран�
нее введение диеты позволяет предотвратить
развитие катаракты и поражения печени, одна�
ко возможно некоторое отставание в умствен�
ном развитии. Гипофункция яичников и преж�

Ðèñ. 22-12. Ìåòàáîëèçì ãàëàêòîçû.
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девременный климакс отмечены у более чем
80% больных женщин. Больные, не получаю�
щие адекватного лечения, обычно умирают на
первом году жизни от кахексии или коли�ба�
циллярного сепсиса.

МорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологическиеМорфологические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления галактоземии ва�
риабельны, что, возможно, связано с генетичес�
кой гетерогенностью заболевания. Наиболее
постоянно повреждаются печень, головной мозг
и глаза. Характерно раннее развитие гепатоме�
галии, вначале обусловленной преимуществен�
но стеатозом с последующим развитием цир�
роза. В течение нескольких недель развивается
катаракта. Поражение ЦНС неспецифическое,
характеризуется отёком, глиозом, гибелью ней�
ронов, особенно выраженным в области зубча�
тых ядер мозжечка и олив.

ÌÓÊÎÂÈÑÖÈÄÎÇ

Кистозный фиброз (муковисцидоз; МКБ: E84
Кистозный фиброз) — врождённое нарушение
метаболизма (МКБ: E84 Кистозный фиброз,
OMIM *219700, ген CFTR, 7q31.3–q32, ρ; 4% но�
сителей дефектного гена). Экзокринные железы
при муковисцидозе вырабатывают чрезвычайно
вязкую слизь, что вызывает обструкцию вывод�
ных протоков (включая панкреатические и жёлч�
ные протоки, кишечник и бронхи); при этом в
секретах возрастает содержание Na+ и Cl–. Про�
ходят клинические испытания методы лечения
кистозного фиброза на базе введения нормаль�
ного гена.

ЭЭЭЭЭТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛТИОЛОООООГИЯГИЯГИЯГИЯГИЯ ИИИИИ ПАПАПАПАПАТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Описано множество мутаций гена трансмембран�
ного регулятора хлорной проводимости. У евро�
пейцев и евреев Ашкенази в большинстве случа�
ев обнаруживается мутация, ведущая к потере
фенилаланина (аллель delF508). Известно ещё 6
относительно частых мутаций гена муковисцидо�
за и более 300 редких. При аллеле delF508 на�
блюдается тяжёлая форма заболевания; другие
мутации вызывают более лёгкие клинические
синдромы.

В нормальном слизеобразующем эпителии хло�
ридные каналы открываются в ответ на повышен�
ную концентрацию цАМФ, активирующего про�
теинкиназу. Фосфорилирование
белка�регулятора приводит к открытию каналов,
через которые происходит секреция хлоридов,
воды и натрия. При мутациях гена CFTR белок�
регулятор, как правило, отсутствует на клеточной
поверхности, поэтому клетки не способны сек�
ретировать воду и хлориды, слизь становится

очень вязкой. Аномально густой вязкий секрет
слизистых желёз закупоривает протоки желёз,
что приводит к развитию патологии поджелудоч�
ной железы, лёгких, печени, кишечной непро�
ходимости. В протоках потовых желёз дефект
транспорта хлоридов приводит к снижению ре�
абсорбции NaCl. Концентрация хлоридов в поте
больных муковисцидозом повышена в 3–5 раз,
что является основой для клинической диагнос�
тики.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ КАРТИНАКАРТИНАКАРТИНАКАРТИНАКАРТИНА

Особенность муковисцидоза — крайняя вариа�
бельность клинических проявлений по локали�
зации, возрасту манифестации и тяжести болез�
ни. Выделяют 4 основные формы болезни.

•  МекониальныйМекониальныйМекониальныйМекониальныйМекониальный илеусилеусилеусилеусилеус проявляется избыточным на�
коплением в кишечнике густого вязкого мекония, что
приводит к развитию полной кишечной непроходи�
мости в первые дни жизни ребёнка. Илеус может ос�
ложниться заворотом, прободением, атрезией тонкой
кишки, гангреной, мекониальным перитонитом. Иног�
да перфорация кишки происходит внутриутробно, и
ребёнок рождается с признаками мекониального пе�
ритонита. Врождённая форма составляет не более 5–
10% от всех случаев.

•  КишечнаяКишечнаяКишечнаяКишечнаяКишечная формаформаформаформаформа проявляется нарушением пищева�
рения в связи с недостаточным поступлением в ки�
шечник ферментов поджелудочной железы, расщеп�
ляющих жиры. Дети отстают в развитии, живот вздут,
стул обильный, зловонный, с обилием жира. В пато�
логический процесс вовлекается печень (стеатоз, хо�
лестатический гепатит). В связи с нарушением всасы�
вания липидов развивается тяжёлый дефицит
жирорастворимых витаминов (A, D, K). Частота ки�
шечной формы 5–10%.

•  БронхолёгочнаяБронхолёгочнаяБронхолёгочнаяБронхолёгочнаяБронхолёгочная формаформаформаформаформа развивается в связи с образо�
ванием в просвете дыхательных путей вязкого секре�
та, что вызывает их обструкцию с развитием ателекта�
зов и нарушает функцию мерцательного эпителия.
Задержка секрета в просвете дыхательных путей при�
водит к быстрому присоединению бактериальной ин�
фекции (рис. 22�13). У детей раннего возраста основ�
ным возбудителем является Staphylococcus aureus,
однако у более старших детей ведущим возбудителем
становится Pseudomonas aeruginosa. Очевидно, хими�
ческий состав и pH секрета при муковисцидозе явля�
ются оптимальными для роста именно этого возбу�
дителя. Другими относительно частыми
возбудителями инфекции при муковисцидозе являют�
ся Haemophilus influenzae, Enterobacter, Klebsiella,
Proteus. Часто наблюдается присоединение Candida и
Aspergillus fumigatus, при этом появляется аллергичес�
кий компонент. Повторные, хронические воспалитель�
ные процессы в лёгких приводят к обструкции дыха�
тельных путей, преимущественно дистальных,
бронхоэктазам, диффузной обструктивной эмфиземе.
Возможен спонтанный пневмоторакс. Лёгочная ги�
пертензия приводит к развитию «лёгочного сердца».
Лёгочная форма встречается у 15–20% всех больных
с муковисцидозом.
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секретом с большим количеством воспалитель�
ных клеток и микроорганизмов. Слизеобразу�
ющие клетки эпителия бронхов гипертрофи�
рованы. Возможна плоскоклеточная
метаплазия эпителия. Постепенно формиру�
ются цилиндрические бронхоэктазы. В лёгоч�
ной ткани — очаги бронхопневмонии, хрони�
ческие абсцессы, пневмосклероз и эмфизема.

ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень. В печени наблюдаются холангит и оча�
говый фиброз. У 5% больных при длительном
течении заболевания может развиться били�
арный цирроз.

МекониальныйМекониальныйМекониальныйМекониальныйМекониальный илеусилеусилеусилеусилеус. Макроскопически: на�
блюдается резкое расширение петель тонкой
кишки за счёт заполнения их густым вязким
тёмно�зелёным меконием. Расширение более
выражено в проксимальных отделах подвздош�
ной кишки. Толстая кишка спавшаяся. Гисто�
логически: ворсины сдавлены меконием, про�
светы слизистых желёз заполнены густым
секретом. Эпителиальные клетки уплощены,
атрофичны. Мекониальный перитонит, кото�
рый может развиться ещё внутриутробно, гис�
тологически проявляется воспалительной ре�
акцией с гигантскими клетками инородных
тел, кальцификатами.

СлюнныеСлюнныеСлюнныеСлюнныеСлюнные железыжелезыжелезыжелезыжелезы. Наблюдаются прогрессирую�
щее расширение протоков, плоскоклеточная
метаплазия эпителия, атрофия желёз, фиброз.
Возможно образование камней в протоках. Эти
изменения могут быть не выражены в около�
ушных железах, так как они относятся к сероз�
ному типу желёз и не имеют слизеобразующих
клеток.

ÎÏÓÕÎËÈ ÄÅÒÑÊÎÃÎ
ÂÎÇÐÀÑÒÀ

Опухоли у детей встречаются гораздо реже, чем
у взрослых. Злокачественные опухоли детского
возраста составляют всего 2% от всех злокаче�
ственных опухолей. Однако среди причин смер�
ти у детей они занимают одно из ведущих мест.
В экономически развитых странах смертность
детей от злокачественных опухолей занимает
второе место после несчастных случаев и состав�
ляет 10%.

ОООООСОБЕННСОБЕННСОБЕННСОБЕННСОБЕННОСТИОСТИОСТИОСТИОСТИ ОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙ ДЕТДЕТДЕТДЕТДЕТСКОСКОСКОСКОСКОГГГГГООООО ВОЗРВОЗРВОЗРВОЗРВОЗРАААААСТСТСТСТСТААААА

· Опухоли у детей часто возникают из эмбрио�
нальных тканей в результате нарушения фор�
мирования органов и тканей в период внутри�
утробного развития (дизонтогенетические
опухоли). Так, 85% злокачественных опухолей

•  СмешаннаяСмешаннаяСмешаннаяСмешаннаяСмешанная формаформаформаформаформа — наиболее распространённая
(65–75% всех больных муковисцидозом). При этой
форме наблюдается сочетание симптомов бронхо�
лёгочной и кишечной форм.

•  ДругиеДругиеДругиеДругиеДругие клиническиеклиническиеклиническиеклиническиеклинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления муковисцидозамуковисцидозамуковисцидозамуковисцидозамуковисцидоза.
У большинства больных наблюдается поражение
воздухоносных пазух с признаками хронического си�
нусита. Для больных муковисцидозом опасно пере�
гревание: избыточное выведение электролитов по�
товыми железами делает высоким риск теплового
удара. 95% мужчин с муковисцидозом бесплодны в
связи с атрофией семявыносящих протоков. Яички
гистологически нормальны. Способность женщин с
муковисцидозом к зачатию несколько снижена в свя�
зи со сгущением слизистой пробки цервикального
канала. На течении беременности могут неблагоп�
риятно сказываться лёгочные проблемы.

МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ

ПоджелудочнаяПоджелудочнаяПоджелудочнаяПоджелудочнаяПоджелудочная железажелезажелезажелезажелеза очень плотная, с мно�
жественными кистами, очагами некроза и жи�
ровой инфильтрации. Микроскопически эпи�
телий желёз атрофирован, протоки закупорены
секретом, в некоторых могут определяться
камни, развивается прогрессирующий фиброз.
У детей, умерших в раннем возрасте, измене�
ния могут быть выражены минимально. У бо�
лее старших детей и у взрослых может развить�
ся полная атрофия экзо�кринной части, при
этом в поджелудочной железе определяются
лишь островки Лангерханса среди фиброзной
и жировой ткани. Атрофия эндокринной час�
ти поджелудочной железы наблюдается отно�
сительно редко; клинические признаки СД
встречаются редко (5% больных муковисцидо�
зом).

ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие увеличены, эмфизематозно вздуты, с от�
дельными участками ателектаза. Бронхи и
бронхиолы расширены, заполнены вязким эк�
ссудатом. Микроскопически отмечается диф�
фузное расширение бронхов и бронхиол с по�
чти полной закупоркой просвета слизистым
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детей до одного года жизни представлено ди�
зонтогенетическими опухолями.

· Относительно часто имеется связь между раз�
витием опухоли (онкогенезом) и пороками
развития (тератогенезом). У 30% детей с опу�
холями различной этиологии диагностируют�
ся пороки развития. Так, опухоль Вильмса и
гепатобластома часто сочетаются с гемигипер�
трофией, опухоли ЦНС — с пороками разви�
тия мозга, опухоли гонад часто встречаются од�
новременно с пороками половых органов.

· Высока роль генетических факторов в развитии
опухолей детского возраста. Известно более
100 наследственных синдромов, которые пред�
располагают к развитию опухоли в детском воз�
расте. Доказано, что в этиологии ряда врож�
дённых опухолей генетические факторы
играют основную роль. Наследственный харак�
тер установлен для ретинобластомы, нефроб�
ластомы, нейробластомы.

· Доброкачественные опухоли встречаются у де�
тей гораздо чаще, чем злокачественные. Доб�
рокачественные опухоли составляют более 80%
опухолей детей до 14 лет (у взрослых злокаче�
ственные опухоли встречаются чаще доброка�
чественных).

· Среди злокачественных опухолей у детей пре�
обладают опухоли кроветворной ткани и ЦНС
(см. табл. 22�5). Рак встречается относитель�
но редко (не более 6%), в то время как у взрос�
лых рак — самая частая злокачественная опу�
холь. Среди экстракраниальных
злокачественных опухолей чаще всего встреча�
ются саркомы.

· Критерии, принятые в патологии для характе�
ристики злокачественных и доброкачествен�
ных опухолей, не всегда применимы к детским
опухолям. Так, резко выраженный клеточный
атипизм и полиморфизм могут наблюдаться у
детей при некоторых доброкачественных опу�
холях надпочечников. Многие доброкаче�
ственные опухоли у маленьких детей могут ра�
сти очень быстро (например, невусы,
гемангиомы). В таких опухолях (несмотря на
их доброкачественный характер) можно найти
большое число митозов. Инфильтрирующий
рост типичен для ювенильной фибромы, ка�
пиллярной гемангиомы, лимфангиомы. На�
против, некоторые злокачественные опухоли
в первые годы жизни ребёнка растут очень мед�
ленно. Нефробластома и нейробластома обыч�
но имеют тонкую капсулу и некоторое время
растут в её пределах.

· Уникальна способность некоторых опухолей
детей к «дозреванию»: нейробластома превра�
щается в ганглионеврому, злокачественная ге�
патобластома — в доброкачественную адено�
му, тератобластома — в тератому. Явление это
— совершенно необыкновенное, противореча�
щее характерной для злокачественных опухо�
лей опухолевой прогрессии, до конца не объяс�
нено. Оно наблюдается в опухолях,
развивающихся из эмбриональных тканей, за�
державшихся в развитии по сравнению с дру�
гими тканями ребёнка, или из стволовых не�
дифференцированных (камбиальных) клеток.

· Имеет особенности и метастазирование. 1/3
или 1/2 сарком мягких тканей детей метаста�
зирует лимфогенно, что противоречит класси�
ческому представлению о гематогенном мета�
стазировании сарком. Напротив,
эмбриональные гепатобластомы дают первые
метастазы не в регионарные лимфоузлы, а в
лёгкие. Большинство опухолей ЦНС не мета�
стазирует за пределы черепа.

· В целом прогноз при злокачественных опухо�
лях у детей более благоприятен, чем у взрос�
лых, что заставляет уделять больше внимания
уменьшению неблагоприятных последствий и
отдалённых эффектов химио� и лучевой тера�
пии у выживших детей, включая развитие вто�
ричных опухолей.

КККККЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯЛАССИФИКАЦИЯ ОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙОПУХОЛЕЙ УУУУУ ДЕТЕЙДЕТЕЙДЕТЕЙДЕТЕЙДЕТЕЙ

При классификации опухолей у детей не всегда
можно применить принятый для опухолей взрос�
лых гистогенетический принцип, так как дизон�
тогенетические опухоли могут состоять из эле�
ментов разных зародышевых листков. В
зависимости от происхождения опухоли у детей
делят на 3 типа: дизонтогенетические, опухоли
из камбиальных эмбриональных тканей и опу�
холи, возникающие по типу опухолей взрослых.

ОООООПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕ СОСТСОСТСОСТСОСТСОСТОЯНИЯОЯНИЯОЯНИЯОЯНИЯОЯНИЯ

От опухолей следует отличать опухолеподобные
состояния.

ХористомаХористомаХористомаХористомаХористома (гетеротопия) — микроскопически
нормальные клетки или ткани, расположенные
в другом органе или в зоне того же органа, где
их быть не должно: в стенке толстой кишки
или желудка могут обнаруживаться очажки тка�
ни поджелудочной железы; клетки надпочеч�
ника в лёгких, почках, яичниках и др. Хорис�
томы, как правило, клинического значения не
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имеют. Могут быть ошибочно приняты за но�
вообразования.

ГГГГГамартомаамартомаамартомаамартомаамартома — опухолевидное локальное разраста�
ние тканей, характерных для данного органа.
Гамартомы являются пограничными образова�
ниями между пороками развития и опухолями,
граница между которыми нечёткая и по�разно�
му интерпретируется. Так, одни исследователи
расценивают гемангиомы, лимфангиомы, раб�
домиомы сердца, аденомы печени как гамарто�
мы, а другие — как истинные опухоли.

Äîáðîêà÷åñòâåííûå îïóõîëè
Наиболее частые доброкачественные опухоли у
детей — гемангиомы, лимфангиомы, фибромы.
Морфология этих опухолей подробно описана в
других разделах; в данной главе описаны особен�
ности этих опухолей у детей.

ГГГГГемангиомаемангиомаемангиомаемангиомаемангиома [МКБ: (M9120/0) D18.0 Гемангио�
ма] — наиболее частая доброкачественная опу�
холь детского возраста. Чаще всего у детей встре�
чаются капиллярная и кавернозная гемангиомы
или их комбинация. Локализуется в коже голо�
вы, шеи, туловища, реже во внутренних орга�
нах. Капиллярные гемангиомы могут увеличи�
ваться в размерах, особенно быстрый рост
наблюдается в первые месяцы жизни. В 1–3 года
рост опухоли останавливается, к 5 годам она
обычно подвергается спонтанной регрессии.
Обладает инфильтрирующим ростом, в связи с
чем возможны рецидивы. Гигантская гемангио�
ма конечностей и туловища у детей раннего
грудного возраста может сопровождаться разви�
тием тромбоцитопенической пурпуры вслед�
ствие распространённого тромбоза сосудов ге�
мангиомы (синдром Казабаха–Меррит).
Гемангиомы являются одним из проявлений на�
следственного синдрома Хиппеля–Линдау.

ЛимфангиомаЛимфангиомаЛимфангиомаЛимфангиомаЛимфангиома [МКБ: (M9170/0) D18.1 Лимфан�
гиома] обычно выявляется у детей до 3 лет жиз�
ни. Наибольшее клиническое значение имеет,
когда локализуется в глубоких областях шеи,
подмышечной впадине, средостении, забрю�
шинном пространстве. Несмотря на отсутствие
клеточного атипизма, лимфангиомы обладают
местнодеструирующим ростом и увеличивают�
ся в размерах после рождения, в связи с чем мо�
гут повреждать жизненно важные органы (на�
пример, в средостении) или нервные стволы.

ЛимфангиэктазииЛимфангиэктазииЛимфангиэктазииЛимфангиэктазииЛимфангиэктазии. Лимфангиомы (гамартомы
или истинные опухоли) следует отличать от
лимфангиэктазий — аномально расширенных
предсуществующих лимфатических сосудов.

Лимфангиэктазии проявляются диффузным
отёком конечности или её части, вызывая её
деформацию. В отличие от лимфангиом, лим�
фангиэктазии не прогрессируют, но могут вы�
зывать серьёзные косметические проблемы.

ФиброзныеФиброзныеФиброзныеФиброзныеФиброзные опухолиопухолиопухолиопухолиопухоли у детей разнообразны и час�
то вызывают большие трудности в определении
степени злокачественности. Фиброматозы,
встречающиеся у детей, нередко характеризу�
ются гиперцеллюлярностью, быстрым инфиль�
трирующим ростом, что делает их трудно отли�
чимыми от фибросарком взрослых.
Наблюдаются случаи спонтанной регрессии.

•  Инфантильный миофиброматоз характеризуется на�
личием небольших плотных узелков в дерме, под�
кожной клетчатке, мышцах, внутренних органах.
Узлы могут быть одиночными и множественными
(более 50). При одиночных опухолях прогноз бла�
гоприятный, при множественных дети умирают на
первом году жизни.

•  Ювенильная ангиофиброма носоглотки встречается
обычно у мальчиков старше 8 лет. Микроскопичес�
ки состоит из полей фиброзной ткани с небольшим
количеством фибробластов и тонкостенными кро�
веносными сосудами. Обладает инфильтрирующим
ростом и иногда прорастает кости черепа. Локали�
зация опухоли и характер роста затрудняют её ради�
кальное удаление. При повреждении или при по�
пытке удаления может развиться профузное
кровотечение. Опухоль «гистологически доброкаче�
ственная», метастазов не даёт. Может спонтанно
регрессировать.

ÒÅÐÀÒÎÌÀ

Тератома (МКБ: M9080/0 Тератома доброкаче�
ственная, M9080/1 Тератома БДУ) — опухоль из
эмбриональных недифференцированных половых
клеток, возникающая при нарушении их мигра�
ции в период морфогенеза половых желёз. Тера�
тома представлена тканями трёх зародышевых
листков, однако основную часть обычно состав�
ляют ткани эктодермального происхождения. В
зрелой тератоме определяются эпидермис со все�
ми производными (волосы, железы), глиальная
ткань, скопления ганглиозных клеток, жировая,
мышечная ткани, хрящ, реже — другие ткани в
самых разных сочетаниях. Может содержать так�
же элементы трофобласта.

Тератомы имеют типичную локализацию: яични�
ки и яички, крестцово�копчиковая область, сре�
достение, забрюшинное пространство, зев, осно�
вание черепа. У новорождённых и детей первых
двух лет жизни преобладают крестцово�копчико�
вые тератомы, с 15–16�летнего возраста увеличи�
вается частота яичниковых тератом; большая
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часть тератом яичка манифестирует в возрасте 20–
49 лет.

Крестцово�копчиковаяКрестцово�копчиковаяКрестцово�копчиковаяКрестцово�копчиковаяКрестцово�копчиковая тератоматератоматератоматератоматератома — основная раз�
новидность тератом новорождённых и детей
младшего возраста. Встречается у девочек в 3
раза чаще, чем у мальчиков. Часто сочетается с
неиммунной водянкой плода, многоводием.
Может вызывать затруднения при родоразреше�
нии. Большая часть крестцово�копчиковых те�
ратом — зрелые. Гистологически опухоль состо�
ит из зрелых тканей, чаще с органной
дифференцировкой. Злокачественные тератомы
(тератобластомы) содержат элементы крупно�
клеточной карциномы, формирующей сосочко�
вые структуры или растущей солидно. Для те�
ратобластом характерно присутствие элементов
опухоли эндодермального синуса. Такие опухо�
ли имеют очень неблагоприятный прогноз.

Çëîêà÷åñòâåííûå îïóõîëè
Наиболее часто злокачественные опухоли у де�
тей развиваются в кроветворной системе и в не�
рвной ткани, мягких тканях, костях, почках. Рас�
пределение опухолей по органам находится в
резком контрасте со взрослыми, у которых наи�
более частой локализацией опухолей являются
кожа, лёгкие, МЖ, простата, толстая кишка. Час�
тота встречаемости различных злокачественных
опухолей сильно различается в зависимости от
возраста ребёнка. В таблице 22�5 представлены
наиболее частые опухоли у детей.

Злокачественные опухоли у детей чаще всего ди�
зонтогенетические, микроскопически они часто
имеют признаки органогенеза, специфические
для органа, в котором развилась опухоль. Такие
опухоли часто обозначают с использованием тер�
мина «бластома»: нефробластома, нейробласто�
ма, ретинобластома.

ÍÅÉÐÎÁËÀÑÒÎÌÀ

Нейробластома (M9500/3 Нейробластома БДУ)
— наиболее частая солидная опухоль у детей, раз�
вивающаяся за пределами ЦНС. Частота нейро�
бластомы составляет от 6 до 8 на 1 млн. детей.
Среди всех новообразований у детей она состав�
ляет 14%. Средний возраст заболевших — 2 года;
85–90% случаев обнаруживаются у детей моложе
5 лет. У девочек нейробластома встречается не�
сколько реже и имеет лучший прогноз, чем у маль�
чиков.

Имеется наследственная предрасположенность к
развитию нейробластомы, вероятно, в форме
унаследованных мутаций в зародышевых клетках,
предрасполагающих к индивидуальной воспри�
имчивости к вторичным соматическим повреж�
дениям. Частота опухоли повышена у близнецов
и сибсов, при синдроме Бекуитта–Видеманна,
нейрофиброматозе.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ КАРТИНАКАРТИНАКАРТИНАКАРТИНАКАРТИНА ИИИИИ БИОЛОГИБИОЛОГИБИОЛОГИБИОЛОГИБИОЛОГИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ

ХАРАКТЕРИСТИКАХАРАКТЕРИСТИКАХАРАКТЕРИСТИКАХАРАКТЕРИСТИКАХАРАКТЕРИСТИКА

У маленьких детей опухоль, как правило, обнару�
живается случайно при пальпации живота или
при рентгенологическом обследовании по пово�
ду каких�либо других заболеваний. У старших
детей опухоль в большинстве случаев, к сожале�
нию, диагностируется лишь при проявлении от�
далённых метастазов. Диагностика нейробласто�
мы основывается на клинических и
морфологических данных. Результаты биохими�
ческих и цитогенетических исследований могут
помочь в диагностике, но они недостаточно спе�
цифичны. В крови больных увеличена концент�
рация катехоламинов, соответственно повышена
их экскреция с мочой у 90% больных. В клини�
ческой практике используют определение суточ�
ной экскреции ванилил�миндальной и гомовани�
линовой кислот.

Òàáëèöà 22-5. Çëîêà÷åñòâåííûå îïóõîëè äåòñêîãî âîçðàñòà

Опухоëè Чàñтотà (% от вñех опухоëей
детñêого возрàñтà)

Лейкозы 30
Лимфомы, в том числе лимфогранулематоз 14
Нейробластома 6,8
Рабдомиосаркома 6,5
Опухоль Вильмса 5,2
Медуллобластома 5
Ретинобластома 2,7
Гепатобластома 0,9
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МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ

Нейробластома развивается из клеток нервного
гребня. Наиболее частая (до 40%) локализация
— мозговое вещество надпочечника и параспи�
нальные ганглии. Реже опухоль локализуется в
области таза, шеи, груди. У взрослых редкие слу�
чаи нейробластомы локализуются в области го�
ловы, шеи, ног.

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически нейробластома имеет вид
узла, размеры которого могут значительно ва�
рьировать. Некоторые нейробластомы чётко
отграничены от окружающих тканей и могут
иметь тонкую капсулу, другие же обладают вы�
раженным инфильтрирующим ростом и быст�
ро прорастают окружающие ткани (почки, по�
чечная вена, нижняя полая вена, аорта). На
разрезе опухоль представлена мягкими серы�
ми тканями, напоминающими вещество моз�
га; в опухолях крупных размеров нередки оча�
ги некроза, кровоизлияния, петрификаты.

ГГГГГистологическаяистологическаяистологическаяистологическаяистологическая картинакартинакартинакартинакартина нейробластомы зави�
сит от степени дифференцировки опухоли. В
большинстве случаев опухоль состоит из мел�
ких лимфоцитоподобных клеток с тёмными яд�
рами и скудной цитоплазмой, расположенны�
ми солидными пластами (рис. 22–14 на
вклейке). Более дифференцированные опухо�
левые клетки имеют эозинофильные нейро�
фибриллярные отростки и располагаются в
фибриллярной строме. В некоторых опухолях
можно наблюдать формирование псевдорозе�
ток в виде венчика клеток, окружающих эози�
нофильные скопления нейрофибрилл. При
ЭМ�исследовании в опухолевых клетках опре�
деляются нейросекреторные гранулы и не�
рвные отростки с микротрубочками. Дальней�
шая дифференцировка приводит к
образованию клеток типа ганглиозных — круп�
ных клеток с широким ободком эозинофиль�
ной цитоплазмы, большим пузырьковидным
ядром с хорошо выраженными ядрышками; в
ткани опухоли увеличивается количество фиб�
риллярной стромы. Опухоль с законченной
дифференцировкой представлена зрелыми
ганглиозными клетками, окружёнными пучка�
ми соединительной ткани, нервных волокон,
шванновскими клетками. Такие опухоли назы�
вают ганглионевромами. Опухоль может содер�
жать участки с разной дифференцировкой, по�
этому диагноз ганглионевромы может быть
поставлен лишь при анализе множества срезов
из разных участков опухоли. Некоторые ней�
робластомы подвергаются дифференцировке и
дозревают до ганглионевром или спонтанно
регрессируют. Регрессия чаще наблюдается

при маленьких размерах опухоли. Метастазы
наблюдаются в 50% случаев нейробластом у
детей до одного года жизни и в 70% случаев у
более старших детей. Наиболее характерны ме�
тастазы в лимфатические узлы, костный мозг,
кости, печень, подкожную клетчатку.

ПППППРОГНОЗРОГНОЗРОГНОЗРОГНОЗРОГНОЗ

Прогноз при нейробластоме вариабелен и зави�
сит от множества факторов. Существует ряд мар�
кёров, кото3рые могут помочь в определении
прогноза опухоли.

•  Возраст и стадия заболевания. Наилучший
прогноз имеют дети до 1 года жизни (незави�
симо от стадии заболевания). Суммарно их вы�
живаемость составляет 85–90%, а у детей с ней�
робластомой стадий 1–2 достигает 98%. У детей
старше года прогноз значительно хуже. При
стадиях 3–4 заболевания выживаемость не
превышает 10%.

•  Делеция короткого плеча хромосомы 1 дисталь�
нее p32, приводящая к потере супрессорного
гена нейробластомы. Это наиболее типичная
цитогенетическая аномалия при нейробласто�
ме, однако она встречается и при других зло�
качественных опухолях. Описаны случаи по�
тери гетерозиготности длинного плеча
хромосом 13 и 14; значение такой генетичес�
кой гетерогенности остаётся неясным.

•  Амплификация онкогенов N�myc и N�ras сви�
детельствует о неблагоприятном прогнозе.
Множественные копии N�myc (в некоторых
случаях до 300) обнаруживаются в случаях дис�
семинации опухоли. Для опухолей с доброка�
чественным течением амплификация N�myc не
характерна, но в некоторых случаях с един�
ственной копией наблюдается быстрое про�
грессирующее течение; таким образом, играет
роль не простое увеличение количества копий,
а уровень экспрессии гена.

•  Плоидность опухолевых клеток. Гипердиплои�
дия сочетается с плохим прогнозом, анеупло�
идия — с благоприятным.

•  Высокий уровень экспрессии гена Trk увеличи�
вает выживаемость больных. Дифференциров�
ка нейробластов в более зрелые ганглиозные
клетки частично происходит за счёт действия
фактора роста нервов, рецептор которого ко�
дируется протоонкогеном Trk.

•  Имеется несколько сывороточных компонен�
тов, повышение содержания которых указыва�
ет на неблагоприятный прогноз нейробласто�

1
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мы: нейроноспецифическая енолаза, ферри�
тин, лактатдегидрогеназа.

ÐÅÒÈÍÎÁËÀÑÒÎÌÀ

Ретинобластома [МКБ: M9510/3 Ретинобласто�
ма БДУ (C69.2), M9511/3 Ретинобластома диф�
ференцированная (C69.2), M9512/3 Ретинобла�
стома недифференцированная (C69.2)]
встречается у одного из 20 000 новорождённых и
составляет 2,5–4,5% всех злокачественных опу�
холей у детей. Может быть одно� и двухсторон�
ней, одно� и многоочаговой, часто бывает врож�
дённой. Ретинобластома, как и некоторые
другие опухоли у детей, может подвергаться
спонтанной регрессии.

Описаны семейные и спорадические случаи ре�
тинобластомы. Ненаследственные случаи рети�
нобластомы всегда односторонние и одноочаго�
вые. На долю семейных (наследственных) случаев
приходится около 50%; опухоль при этом обыч�
но двусторонняя, часто многоочаговая. Больные
с генетическими формами ретинобластомы име�
ют предрасположенность к развитию и других
видов злокачественных новообразований. Боль�
шая часть случаев ретинобластомы приходится
на возраст до 4 лет.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Развитие ретинобластомы связано с
мутацией гена Rb (13q14). Этот ген кодирует
ядерный белок, который блокирует выход клет�
ки из фазы G

1
 клеточного цикла, а также игра�

ет роль в дифференцировке клеток. В генети�
чески детерминированных случаях дети
рождаются с одним нормальным и одним де�
фектным геном Rb, который унаследован от
одного из родителей или явился результатом
новой мутации в зародышевых клетках. Мута�
ция второго гена — соматическая, она проис�
ходит в сетчатке. При ненаследственных (спо�
радических) случаях обе мутации
соматические. Таким образом, в клетке сетчат�
ки, дающей начало ненаследственной ретиноб�
ластоме, должно возникнуть две соматические
мутации; так как уровень соматических мута�
ций низкий, у пациентов со спорадическими
случаями имеется лишь единичный очаг опу�
холи.

У пациентов с семейной ретинобластомой повышен
риск развития остеосарком и других опухолей мяг�
ких тканей. Инактивация гена Rb обнаружена так�
же в мелкоклеточном раке лёгкого, раке мочевого
пузыря, МЖ и простаты.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Проявления заболевания
разнообразны. Первые клинические признаки
ретинобластомы: беловатое свечение зрачка,
расширение зрачка и ослабление его реакции

на свет, косоглазие. У больных снижается ост�
рота зрения. При прорастании сосудистой обо�
лочки появляются боль в глазу, отёк роговицы.
Нередко развитие воспалительных процессов
(иридоциклит, увеит). Вследствие отёка орби�
тальной клетчатки развивается экзофтальм.
При распространении ретинобластомы в по�
лость черепа присоединяются мозговые симп�
томы.

МорфологияМорфологияМорфологияМорфологияМорфология. Ретинобластома развивается из
клеток нейроэпителиального происхождения.
Опухоль располагается в задней камере глаза
как одиночное или множественное сосочковое
образование розовато�белого цвета, с очагами
некроза и петрификатами. Гистологически
опухоль представлена мелкими округлыми
клетками с гиперхромными ядрами и скудной
цитоплазмой, иногда образующими лентовид�
ные структуры. Более дифференцированные
формы опухоли содержат кубические или не�
высокие призматические клетки, формирую�
щие истинные розетки Флекснера–Винтерш�
тайнера (рис. 22�15 на вклейке). Такие клетки
содержат образования, напоминающие фото�
рецепторы. Вначале опухоль располагается в
пределах сетчатки, по мере роста она разруша�
ет стекловидную пластинку, распространяясь
на сосудистую оболочку и стекловидное тело,
может заполнить всю полость глазного ябло�
ка, разрушить костные стенки глазницы. По
ходу зрительного нерва опухоль может прорас�
ти в полость черепа. Метастазирует ретиноб�
ластома лимфогенно и гематогенно. Наиболее
частая локализация лимфогенных метастазов
— околоушные, подчелюстные, шейные лим�
фоузлы, гематогенных — кости черепа и труб�
чатые кости конечностей, печень. Возможна
спонтанная регрессия опухоли, сопровождаю�
щаяся обызвествлением и выраженной воспа�
лительной реакцией.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз. Успех лечения во многом зависит от
возраста ребёнка. У детей до 1 года смертность
составляет 7%, у более старших детей — около
20%. При этой опухоли, ограниченной глазом,
имеются наибольшие шансы на выздоровление
по сравнению с другими злокачественными
опухолями. Ранняя диагностика значительно
улучшает прогноз, при этом возможны орга�
носохраняющие операции с сохранением зре�
ния. При распространении ретинобластомы за
пределы глазного яблока прогноз резко ухуд�
шается. Больные с ретинобластомой умирают,
как правило, от метастазов. Описаны случаи
развития остеосаркомы глазницы после луче�
вой терапии ретинобластомы.

1
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ÎÏÓÕÎËÜ ÂÈËÜÌÑÀ

Частота опухоли Вильмса [нефробластома; МКБ:
M8960/3 Нефробластома БДУ (C64)] составля�
ет 7,8 случая на 1 млн. детей в возрасте от 1 года
до 14 лет. Среди всех злокачественных новооб�
разований у детей на долю нефробластомы при�
ходится 6–7%. Опухоль редко встречается у де�
тей до 6 мес и после 5 лет. Наибольшая частота
наблюдается в возрасте 2–3 года.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ,,,,, ГЕНЕТИКАГЕНЕТИКАГЕНЕТИКАГЕНЕТИКАГЕНЕТИКА,,,,, АААААССОЦИАЦИИССОЦИАЦИИССОЦИАЦИИССОЦИАЦИИССОЦИАЦИИ

Опухоль Вильмса может наблюдаться в виде спо�
радических, семейных и ассоциированных с син�
дромами форм. Большинство пациентов с опу�
холью имеют нормальный кариотип, но в ряде
случаев прослеживается связь с делецией 11р13,
где расположен ассоциированный с опухолью ген
WT�1. Ген WT�1 является геном опухолевой суп�
рессии, его продукт — регулятор фактора транс�
крипции, связывающегося с ДНК. Белок WT�1
экспрессируется почками и гонадами плода;
трансгенные мыши с отсутствием обоих копий
локуса WT�1 имеют агенезию почек. В некото�
рых случаях опухоли Вильмса обнаружены дру�
гие аномалии: мутация гена WT�2, расположен�
ного в коротком плече 11�й хромосомы
дистальнее локуса гена WT�1, потеря гетерози�
готности длинного плеча хромосомы 16.

Опухоль Вильмса часто ассоциируется с врож�
дёнными пороками развития, наиболее посто�
янно это сочетание наблюдается при 3 нижепри�
ведённых синдромах.

WWWWWAAAAAGR�синдромGR�синдромGR�синдромGR�синдромGR�синдром (комплекс WAGR, OMIM
#194072, протяжённая делеция 11p13–11p16,
ℜ ; от WWWWWilms, tumour, aaaaaniridia, gggggenital anomalies,
mmmmmental retardation) включает в себя пациентов
с аниридией, аномалиями гениталий и ум�
ственной отсталостью. Риск развития опухоли
Вильмса у таких больных составляет 33%.

СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром Дени–ДрешаДени–ДрешаДени–ДрешаДени–ДрешаДени–Дреша характеризуется дисге�
незией гонад (мужской псевдогермафроди�
тизм) и нефропатией, приводящей к почечной
недостаточности. У большинства этих пациен�
тов развивается опухоль Вильмса. Генетичес�
кая аномалия у этих пациентов также локали�
зована в 11р13, однако она представлена не
делецией, а негативной доминантной мутаци�
ей гена WT�1, что нарушает способность ДНК
к связыванию.

СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром Бекуитта–ВидеманнаБекуитта–ВидеманнаБекуитта–ВидеманнаБекуитта–ВидеманнаБекуитта–Видеманна характеризует�
ся увеличением размеров внутренних органов

(висцеромегалией), гемигипертрофией, киста�
ми мозгового слоя надпочечников, аномально
большими клетками коры надпочечников и вы�
соким риском развития опухоли Вильмса. У
этих пациентов повреждён локус 11р15.5, рас�
положенный дистальнее локуса гена WT�1, на�
званный геном WT�2. Функция гена WT�2 ос�
таётся неясной. У больных со спорадическими
случаями синдрома Бекуитта–Видеманна вы�
явлена потеря материнских аллелей в сочета�
нии с отцовской дисомией в локусе 11р15.5, что
указывает на роль геномного импринтинга в ге�
незе опухоли. У пациентов с синдромом Беку�
итта–Видеманна, кроме того, повышена час�
тота развития гепатобластомы, рака коры
надпочечников, рабдомиосарком, опухолей
поджелудочной железы.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ КАРТИНАКАРТИНАКАРТИНАКАРТИНАКАРТИНА

Как правило, опухоль Вильмса проявляется
впервые как объёмное образование в брюшной
полости, случайно обнаруженное родителями
или педиатром. Возможны боли в животе, обыч�
но связанные с кровоизлиянием в опухоль, в 1/5
части случаев — кровь в моче, чаще микрогема�
турия. Может развиться непроходимость кишеч�
ника. У ряда больных возникают симптомы, свя�
занные с секрецией опухолью ренина:
гипертензия, жажда и полиурия. К сожалению,
у большой доли больных при первичном выяв�
лении опухоли уже обнаруживают метастазы в
лёгкие. Лечение опухоли Вильмса комбиниро�
ванное, хирургическое с пре� и послеопераци�
онной химио� и лучевой терапией.

МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ

Макроскопически нефробластома, как правило,
представлена большим одиночным узлом, чётко
отграниченным от ткани почки. На разрезе опу�
холь мягкой консистенции, серовато�розовая, с
очагами некроза, кровоизлияниями и кистами.
Многоочаговое и двухстороннее поражение
встречается в 10% случаев.

Микроскопически опухоль Вильмса представле�
на производными нефрогенной ткани на разных
стадиях дифференцировки. Для опухоли харак�
терно сочетание 3 компонентов: бластемного,
эпителиального и стромального. Бластемный
компонент представлен округлыми мелкими
клетками с гиперхромными ядрами и узким обод�
ком цитоплазмы. Эпителиальный компонент
опухоли обычно представлен различного вида
трубочками, отражающими различные стадии
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дифференцировки нефрона, реже — клубочка�
ми (рис. 22�16, слева на вклейке). Мезенхималь�
ный компонент представлен рыхлой незрелой
соединительной тканью (рис. 22�16, справа на
вклейке), в которой могут встречаться участки
гладких и поперечно�полосатых мышц, жировая
ткань, хрящ и кости. Наличие в опухоли диффе�
ренцированных тканей не влияет на прогноз.
Единственный гистологический признак, свиде�
тельствующий о плохом прогнозе — наличие в
опухоли анаплазии. Применительно к опухоли
Вильмса понятие «анаплазия» означает появле�
ние клеток с увеличенными гиперхромными по�
лиморфными ядрами и патологическими мито�
зами. Метастазирует опухоль как лимфогенно,
так и гематогенно. Лимфогенные метастазы — в
лимфоузлы ворот почки и парааортальные, да�
лее в лимфоузлы ворот печени и мезентериаль�
ные. Гематогенные метастазы преимущественно
в лёгкие. Метастазы в кости не характерны (в
отличие от других опухолей почек). В метаста�
зах, как правило, преобладают неэпителиальные
компоненты опухоли.

Во многих случаях опухоли Вильмса, а также в
случаях различных врождённых и наследствен�
ных аномалий в почках находят очаги примитив�
ных, недифференцированных клеток, формиру�
ющих тубулярные метанефрогенные структуры.
В отличие от опухоли Вильмса, стромальные и
эпителиальные структуры в них не встречаются,
а митозы очень редки. Это очаги называют не�
фробластоматозом. В почках, удалённых по по�
воду опухоли Вильмса, такие очаги обнаружива�
ют в 20–44% случаев. Такие очаги считают
предшественниками опухоли Вильмса, однако
известно, что в большинстве случаев очаги пер�
систирующей бластемы в почках не дают разви�
тия опухоли.

ПППППРОГНОЗРОГНОЗРОГНОЗРОГНОЗРОГНОЗ

У детей с односторонней опухолью, не прорас�
тающей капсулу, излечиваемость превышает 90%,
у пациентов с отдалёнными лимфогенными или
гематогенными метастазами — около 60%. У де�
тей с двухсторонней опухолью прогноз, против
ожидания, достаточно благоприятный.

ÃÅÏÀÒÎÁËÀÑÒÎÌÀ

Гепатобластома [МКБ: (M8970/3) C22.2 Гепа�
тобластома] встречается с частотой 1 на 100 000
детей до 15 лет. Среди опухолей детского возра�
ста она составляет не более 5%. Мальчики пора�

жаются в 1,5 раза чаще девочек. Более половины
случаев выявления опухоли приходится на воз�
раст до 2 лет.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. У детей с гепатобластомами описы�
вают ряд хромосомных аномалий, но они не
так постоянны, как при нейробластоме. Основ�
ные из них: потеря гетерозиготности 11р15.5,
изо�хромосома i(8q), трисомия 20, трисомия
2, мутация гена p53 в кодоне 249. Описаны се�
мейные случаи гепатобластомы. Опухоль ассо�
циируется с некоторыми заболеваниями и со�
стояниями: гемигипертрофией, семейным
полипозом толстой кишки, меккелевым дивер�
тикулом. Не обнаружено связи опухоли с при�
ёмом матерью во время беременности гепато�
токсических веществ (алкоголь, нитрозамины,
эстрогены), а также с заболеванием гепатитом
во время беременности. В то же время в лите�
ратуре есть указания на связь гепатобластомы
с фетальным алкогольным синдромом.

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления. Обычно опухоль об�
наруживается случайно при пальпации живо�
та. Сопровождается повышением содержания
α�фетопротеина в крови, что используется для
диагностики опухоли и выявления рецидивов.
Реже опухолевые клетки продуцируют хорио�
нический гонадотропин, что может сопровож�
даться преждевременным половым созревани�
ем. Типично развитие выраженного
тромбоцитоза в связи с продукцией опухолью
тромбопоэтина.

МММММОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯОРФОЛОГИЯ

МакроскопическаяМакроскопическаяМакроскопическаяМакроскопическаяМакроскопическая картинакартинакартинакартинакартина. Обычно опухоль
располагается в правой доле, иногда вовлекает
обе доли. Имеет вид плотного, многоузлового
образования желтовато�коричневого цвета,
может быть окружена капсулой. Часты некроз
с образованием кистозных полостей и крово�
излияний.

МикроскопическаяМикроскопическаяМикроскопическаяМикроскопическаяМикроскопическая картинакартинакартинакартинакартина может значительно
варьировать в зависимости от степени зрелос�
ти опухолевых клеток и соотношения эпите�
лиального и мезенхимного компонентов опу�
холи. Эпителиальный компонент опухоли
может быть представлен крупными светлыми
клетками с круглым ядром, напоминающими
нормальные гепатоциты плода. Клетки обра�
зуют колонки, такие участки бывает трудно
отличить от нормальной печени плода. В ме�
нее зрелых опухолях клетки с меньшим обод�
ком цитоплазмы нередко образуют тубулярные

1

1
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структуры; в таких опухолях часты митозы.
Анапластические формы гепатобластомы мо�
гут быть крупно� и мелкоклеточными.

ИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимическиИммуногистохимически в гепатобластомах об�
наруживают α�фетопротеин, в ряде случаев —
рецепторы трансферрина; возможным маркё�
ром является также белок, связывающий жир�
ные кислоты.

ПрогнозПрогнозПрогнозПрогнозПрогноз. При сочетании хирургического лече�
ния и комбинированной химиотерапии 18�ме�
сячная выживаемость достигает 80%. На прогноз
влияет плоидность (диплоидные опухоли име�
ют лучший прогноз по сравнению с гиперпло�
идными). Как и при других эмбриональных опу�
холях, у маленьких детей прогноз лучше.
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Н.М. ХмельницкаяН.М. ХмельницкаяН.М. ХмельницкаяН.М. ХмельницкаяН.М. Хмельницкая

ЗАБОЛЕВАНИЯ
ЛОР�ОРГАНОВ

Áîëåçíè óõà
Ухо — орган слуха и равновесия — периферический отдел двух
анализаторов.

Слуховой анализатор — единая система, берущая начало от наружного уха и
заканчивающаяся в коре головного мозга. Восприятие звуков начинается во
внутреннем ухе в рецепторном отделе улитки — спиральном (кортиевом)
органе — с последующей передачей импульсов по нервным проводникам в
кору височной доли мозга. Этому предшествует проведение звуковой волны
через структуры наружного и среднего уха и жидкостные системы лабирин'
та. Нарушения, возникающие на любом уровне этой системы, ведут к час'
тичной или полной потере слуха. К основным свойствам органа слуха отно'
сится его способность различать высоту (частоту) звука, громкость и тембр.
Ухо человека воспринимает полосу звуковых частот от 16 до 20 000 Гц.

Вестибулярный анализатор имеет рецепторы, которые находятся в полукруж'
ных каналах (ампулярный аппарат) и мешочках преддверия (отолитовый
аппарат). Вестибулярный аппарат — орган равновесия — регулирует тонус
мышц, поддерживает заданное положение тела, доставляет в кору мозга ин'
формацию о положении и перемещении тела в пространстве. Основной фун'
кцией вестибулярного аппарата является сигнализация о возникающих из'
менениях положения тела в пространстве под влиянием угловых или
прямолинейных ускорений.

ÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÅ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÍÀÐÓÆÍÎÃÎ ÓÕÀ

•••••  ПерихондритПерихондритПерихондритПерихондритПерихондрит ушной раковины и хрящевой части наружного слу'
хового прохода (МКБ: H61.0 Перихондрит наружного уха) —
воспаление перихондра вследствие осложнённых инфекцией
травмы, отморожения, гематомы. Различают серозную, гной'
ную и пролиферативную формы. Серозный перихондрит за'
канчивается выздоровлением или переходом в гнойную либо
пролиферативную форму. Исходом гнойного, как правило флег'
монозного, перихондрита является секвестрация перихондра с
последующим лизисом или обызвествлением секвестра, реге'
нерация хряща (у детей) или рубцевание на месте краевых де'
фектов (у взрослых). Продуктивный перихондрит характеризу'
ется разрастанием грануляционной ткани, иногда с гигантскими
многоядерными клетками и затяжным течением. Вторичные
изменения в хряще — некроз, обызвествление, образование
костной ткани. Исходы — периостит, краевой остеомиелит с
секвестрацией, экзостоз.

•••••  ЗлокачественныйЗлокачественныйЗлокачественныйЗлокачественныйЗлокачественный наружныйнаружныйнаружныйнаружныйнаружный отитотитотитотитотит (МКБ: H60.2 Злокачественный
наружный отит) — заболевание, обычно вызываемое синегной'
ной палочкой на фоне инсулинзависимого диабета у пожилых
лиц или у молодых людей на фоне иммунодефицита. Характе'
ризуется некрозом тканей наружного уха с распространением
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на подлежащую костную ткань. Микроскопи'
чески: разрастание грануляционной ткани с
большим количеством клеток воспаления.
Осложнения: остеомиелит, секвестрация ко'
стной ткани.

•••••  ЭкзостозЭкзостозЭкзостозЭкзостозЭкзостоз наружногонаружногонаружногонаружногонаружного слуховогослуховогослуховогослуховогослухового проходапроходапроходапроходапрохода (МКБ:
H61.8 Другие уточнённые болезни наружно'
го уха) — очаговое гиперпластическое разра'
стание костной ткани либо воспалительной
природы, либо врождённое, возникшее вслед'
ствие нарушения процессов остеогенеза. Мак'
роскопически: выступы неправильной формы
с неровной поверхностью. Микроскопически:
компактная или губчатая кость с беспорядоч'
ным расположением остеонов.

СССССРЕДНИЕРЕДНИЕРЕДНИЕРЕДНИЕРЕДНИЕ ОТИТЫОТИТЫОТИТЫОТИТЫОТИТЫ

Средние отиты (МКБ: H65 Негнойный сред'
ний отит, H66 Гнойный и неуточнённый сред'
ний отит) — воспаление среднего уха при его
полной дифференцировке (у детей — с 7'лет'
него возраста), местным проявлением которо'
го является инфекционный воспалительный
процесс в тканях барабанной полости, слухо'
вой трубы и сосцевидного отростка. Одного
микробного фактора для развития заболевания
недостаточно, имеют значение также предрас'
полагающие факторы — местные (воспалитель'
ные процессы в верхних дыхательных путях,
оперативные вмешательства в полости носа,
околоносовых пазухах, носоглотке, ротоглот'
ке) и общие (понижение реактивности орга'
низма, переохлаждение, неблагоприятные бы'
товые и производственные условия), а также
путь проникновения инфекции в барабанную
полость. Различают следующие формы сред'
него отита.

•  В зависимости от пути проникновения инфекции:
средние отиты тубарные (восходящее воспаление по
слуховой трубе), гематогенные и контактные (распро'
странение воспаления со стороны наружного уха).

•  По этиологии: неспецифические (стафилококковые,
стрептококковые и др.) и специфические (туберку'
лёзные, сифилитические, склеромные) отиты.

•  По течению: острые, подострые и хронические отиты.

•••••  ОстрыйОстрыйОстрыйОстрыйОстрый экссудативныйэкссудативныйэкссудативныйэкссудативныйэкссудативный отитотитотитотитотит может быть се'
розным, геморрагическим и гнойным (пос'
ледний чаще кокковой этиологии). Стадия
серозного воспаления быстро сменяется ка'
таральным воспалением, а затем слизисто'
серозный экссудат в барабанной полости
приобретает слизисто'гнойный характер.
Утолщённая слизистая оболочка за счёт кле'
точной инфильтрации и экссудат выполня'

ют все полости среднего уха, в результате чего
слуховые косточки становятся почти непод'
вижными. Гидролитические ферменты грану'
лоцитов придают экссудату выраженные про'
теолитические свойства, позволяющие
вызывать перфорацию барабанной перепон'
ки и гноетечение из уха. В динамике зажив'
ления в слизистой оболочке развиваются
макро'фагальные реакции, иммунные и
фибропластические процессы.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы: при остром негнойном среднем отите — пол'
ное выздоровление, при затяжном катаральном и
гнойном среднем отите — перфорация барабанной
перепонки, лакунарная резорбция костей, наруж'
ный отит, полипозные разрастания в наружном слу'
ховом проходе, при атипической форме — экссуда'
тивно'некротический остеит.

•••••  МастоидитМастоидитМастоидитМастоидитМастоидит (МКБ: H70 Мастоидит и родствен'
ные состояния) — острое гнойное воспале'
ние клеточной системы сосцевидного отрос'
тка. Основными возбудителями болезни
являются преимущественно патогенные раз'
новидности стафилококка и полиморфная
флора, состоящая из вульгарного протея, си'
негнойной палочки и стрептококка. В пато'
генезе мастоидита важную роль играют воз'
раст больного и структура сосцевидного
отростка. Заболевание чаще возникает при
пневматической структуре сосцевидного от'
ростка. Морфологически вначале отмечает'
ся мукоидное набухание стромы слизистой
оболочки, лимфоидно'клеточная инфильтра'
ция с последующим заполнением ячеек со'
сцевидного отростка гнойным экссудатом.
Затем в процесс вовлекается костная ткань
перемычек между ячейками, происходит их
гнойное расплавление и слияние между со'
бой с образованием костной полости, запол'
ненной сливкообразным гноем.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: субпериостальные абсцессы, внутриче'
репные осложнения (абсцесс головного мозга, ме'
нингит), кондуктивная тугоухость.

•••••  ХроническийХроническийХроническийХроническийХронический гнойныйгнойныйгнойныйгнойныйгнойный среднийсреднийсреднийсреднийсредний отитотитотитотитотит (МКБ:
H66.1 Хронический туботимпанальный гной'
ный средний отит, H66.2 Хронический эпи'
тимпано'антральный гнойный средний отит,
H66.3 Другие хронические гнойные средние
отиты) — вялотекущее заболевание, характе'
ризующееся отграничением воспалительно'
го процесса на фоне изменения неспецифи'
ческой реактивности организма и нарушения
дренажной и вентиляционной функций слу'
ховой трубы. Клинически характеризуется пе'
риодическим или постоянным истечением
гноя из уха, стойкой перфорацией барабан'
ной перепонки и тугоухостью. Различают 2
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формы хронического гнойного среднего оти'
та: мезотимпанит и эпитимпанит. Основны'
ми патоморфологическими проявлениями
перфоративных форм хронического гнойно'
го среднего отита являются кариозно'грану'
ляционный процесс (остеит), холестеатома и
катаральное, а также гнойно'катаральное вос'
паление (мукозит).

Кариозно'грануляционныйКариозно'грануляционныйКариозно'грануляционныйКариозно'грануляционныйКариозно'грануляционный процесспроцесспроцесспроцесспроцесс (остеомиелит, ос'
теит) — гнойное расплавление кости в сочетании с
разрастаниями грануляционной ткани. В период
ремиссии очаговое разрастание соединительной тка'
ни, богатой лимфоидными элементами, фибробла'
стами и плазматическими клетками.

ХолестеатомаХолестеатомаХолестеатомаХолестеатомаХолестеатома (МКБ: H71 Холестеатома среднего уха) —
плотное наслоение слущенных эпидермальных масс
и продуктов их распада, главным образом холесте'
рина, развивается вследствие пролиферации базаль'
ных клеток эпидермального матрикса в условиях
замкнутого пространства. Холестеатома локализуется
в антруме и аттике. Может быть ограниченной и
распространённой. Макроскопически: образование
белого цвета, обычно имеющее соединительноткан'
ную оболочку — матрикс, покрытую многослойным
плоским эпителием, которая плотно прилегает к
кости и нередко врастает в неё. Под воздействием
продуктов распада, коллагеназы и других фермен'
тов происходит разрушение кости, в частности мо'
гут возникать обширные дефекты в височной кос'
ти. Различают несколько видов холестеатомы.

Кистозная холестеатома развивается из ретракци'
онных эпидермальных карманов при блоке слухо'
вой трубы; при последующем инфицировании вос'
палительный процесс переходит на слизистую
оболочку, а затем на костную ткань. На образо'
вавшуюся грануляционную ткань в последующем
наползает эпидермис.

Стелющиеся холестеатомы представлены мощным
грануляционным валом и кариесом подлежащей
кости. Они чаще бывают распространёнными.

МукозитМукозитМукозитМукозитМукозит (катаральное и гнойно'катаральное воспа'
ление) — перифокальный процесс, сочетающийся
с остеомиелитом и остеитом, но может быть и са'
мостоятельной формой хронического гнойного сред'
него отита.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: парез и паралич лицевого нерва, разрас'
тание фиброзной ткани (как результат репарации),
холестероловые и эпителиальные кисты, хроничес'
кий мастоидит, сепсис, лабиринтит, внутричереп'
ные осложнения (синус'тромбоз, эпи' и субдураль'
ные абсцессы головного мозга).

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы: дефекты слуховых косточек, понижение слу'
ха, дефекты стенок барабанной полости, тимпано'
склероз, новообразование костной ткани.

ЛЛЛЛЛАБИРИНТИТЫАБИРИНТИТЫАБИРИНТИТЫАБИРИНТИТЫАБИРИНТИТЫ

Лабиринтиты (МКБ: H83.0 Лабиринтит) —
группа воспалительных заболеваний внутрен'
него уха, при которых наблюдается ограничен'

ное и диффузное поражение периферических
отделов слухового и вестибулярного анализа'
торов. Различают следующие формы лабирин'
титов.

•  По этиологии: неспецифические (все виды полимор'
фной микрофлоры), специфические (туберкулёзный,
сифилитический).

•  По патогенезу: отогенные, менингогенные, гемато'
генные.

•  По течению: острые и хронические.

•  По протяжённости воспаления: ограниченные и диф'
фузные.

•  По морфологической картине: серозные, гнойные, не'
кротические.

СерозныйСерозныйСерозныйСерозныйСерозный отогенныйотогенныйотогенныйотогенныйотогенный лабиринтитлабиринтитлабиринтитлабиринтитлабиринтит развивается в
результате проникновения токсинов через окна
преддверия или улитки в перилимфатическое
пространство. Эндост, выстилающий костный
лабиринт, утолщается вследствие пропитывания
серозным экссудатом, повышается проницае'
мость стенок сосудов, в перилимфатической
жидкости появляется небольшое количество
ПЯЛ. Повышение внутрилабиринтного дав'
ления может привести к разрыву вторичной
барабанной перепонки и кольцевой связки
стремени. В результате проникновения бакте'
риальной флоры развивается диффузный гной'
ный лабиринтит, перепончатый лабиринт раз'
рушается и гибнут все нейроэпителиальные
образования внутреннего уха.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: менингит, абсцессы мозжечка.

ÍÅÃÍÎÉÍÛÅ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÓÕÀ

КККККОХЛЕАРНЫЙОХЛЕАРНЫЙОХЛЕАРНЫЙОХЛЕАРНЫЙОХЛЕАРНЫЙ НЕВРИТНЕВРИТНЕВРИТНЕВРИТНЕВРИТ

Кохлеарный неврит (МКБ: H94.0* Кохлеарный
неврит при инфекционных и паразитарных бо'
лезнях, классифицированных в других рубри'
ках) — полиэтиологическое заболевание слухо'
вого анализатора, клинически проявляющееся
нейросенсорной тугоухостью и субъективным
шумом в ушах.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Основными причинами являются ин'
фекция (чаще вирусная), интоксикация (ото'
токсические ЛС, никотин, алкоголь, бензин,
анилин, сероводород и др.), травма (механи'
ческая, акустическая, вибро' и баротравма,
воздушная контузия), сосудисто'реологичес'
кие нарушения, шумовибрационный фактор,
генетическая предрасположенность.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез иииии морфогенезморфогенезморфогенезморфогенезморфогенез. Патогенез нейросен'
сорной тугоухости при многообразии причин
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довольно единообразен: ишемия и расстрой'
ство питания нервных элементов вплоть до
дегенерации в результате нарушения микро'
циркуляции в виде капиллярного стаза. Па'
томорфологические изменения в определён'
ной степени зависят от этиологического
фактора. Инфекционный агент первоначаль'
но вызывает серозно'фибринозное или ге'
моррагическое воспаление вокруг нервных
клеток и нервных волокон, в пери' и эндо'
лимфатических пространствах, оболочках
улиткового корешка с последующим распа'
дом нервных элементов и замещением их
соединительной тканью. Токсический фак'
тор приводит к дистрофии нервной ткани в
связи с нарушением в ней обменных про'
цессов. Травмы вызывают механическое по'
вреждение и гибель эпителиальных и сенсор'
ных клеток внутреннего уха, западение и
разрыв покровной мембраны с последующей
атрофией нервных элементов. Сосудистые
расстройства характеризуются разрывом внут'
ренних мембран лабиринта, фиброзом, ос'
сификацией.

ИсходИсходИсходИсходИсход иииии прогнозпрогнозпрогнозпрогнозпрогноз заболевания связан с этиоло'
гическим фактором.

ОООООТОСКЛЕРОЗТОСКЛЕРОЗТОСКЛЕРОЗТОСКЛЕРОЗТОСКЛЕРОЗ

Отосклероз (отодистрофия, отоспонгиоз; МКБ:
H80 Отосклероз) — заболевание органа слуха,
обусловленное очаговым патологическим про'
цессом в костном лабиринте, что приводит к
фиксации основания стремени в окне преддве'
рия и проявляется прогрессирующим (обычно
двухсторонним) снижением слуха и шумом в
ушах.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология до конца не изучена, существует
мнение, что заболевание выявляется у лиц,
являющихся носителями генетических дефек'
тов (OMIM *166800, *605727, локусы 7q34–
q36 и 15q26.1–qter, ℜ ).

Пато'Пато'Пато'Пато'Пато' иииии морфогенезморфогенезморфогенезморфогенезморфогенез. При развитии отосклеро'
за компактная, слабо васкуляризированная
костная ткань энхондрального слоя лабирин'
тной капсулы преобразуется в спонгиозную.
В начальной (активной) фазе процесса в ото'
склеротических очагах и в их окружении про'
исходят развитие кровеносных сосудов и де'
минерализация костной ткани. Последняя
рассматривается в качестве фактора, способ'
ствующего разрастанию отосклеротических
очагов, распространяющихся как в сторону
лабиринтных окон, так и в глубину улитки.

БББББОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬ МММММЕНЬЕРАЕНЬЕРАЕНЬЕРАЕНЬЕРАЕНЬЕРА

Болезнь Меньера (МКБ: H81.0 Болезнь Мень'
ера) — заболевание внутреннего уха, обуслов'
ленное увеличением количества эндолимфы
(водянка лабиринта), проявляющееся синдро'
мом Меньера и прогрессирующим снижением
слуха.

СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром МеньераМеньераМеньераМеньераМеньера наблюдается при поражении
рецепторного аппарата внутреннего уха и ха'
рактеризуется периодическим возникновени'
ем приступов внезапного головокружения,
нередко падением больного, тошнотой, рво'
той, шумом в ушах, вегетативными наруше'
ниями, нистагмом.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология болезни Меньера неизвестна. Хотя
генетические факторы (например, OMIM
*156000, ℜ ), вероятно, играют значительную
роль, в одной семье редко удаётся обнару'
жить более 1 случая сочетания снижения слу'
ха и головокружения.

ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. В патогенезе болезни Меньера зна'
чительную роль отводят сосудистым рас'
стройствам. Основным патогенетическим
фактором считают дисфункцию вегетативной
иннервации сосудов внутреннего уха, обус'
ловливающую спазм или, наоборот, расши'
рение сосудов и повышенную проницаемость
их стенок.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Патологоанатомические измене'
ния при болезни Меньера характеризуются
неравномерным расширением эндолимфати'
ческого пространства, главным образом улит'
кового протока, сферического мешочка, в
меньшей степени эллиптического мешочка и
ещё меньше — полукружных каналов. В ран'
ней стадии заболевания эти изменения об'
наруживают преимущественно в области апи'
кального завитка улитки. Увеличение объёма
эндолимфы вызывает смещение отдельных
анатомических элементов внутреннего уха.
Выявляются многочисленные свежие и заруб'
цевавшиеся разрывы стенок перепончатого
лабиринта; кроме того, наблюдаются различ'
ной степени выраженности дистрофические
изменения клеток внутреннего уха, чаще все'
го в улитке, реже в преддверии и полукруж'
ных каналах.

ДифференциальнаяДифференциальнаяДифференциальнаяДифференциальнаяДифференциальная диагностикадиагностикадиагностикадиагностикадиагностика болезни Мень'
ера проводится с невриномой слухового не'
рва, лептоменингитом мостомозжечкового
треугольника, специфическим лабиринтитом,
сосудистым, токсикоинфекционным, травма'
тическим поражением лабиринта.
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ОООООПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕПУХОЛЕПОДОБНЫЕ ОБРАЗОВАНИЯОБРАЗОВАНИЯОБРАЗОВАНИЯОБРАЗОВАНИЯОБРАЗОВАНИЯ НАРУЖНОГОНАРУЖНОГОНАРУЖНОГОНАРУЖНОГОНАРУЖНОГО УХАУХАУХАУХАУХА

•••••  КератомыКератомыКератомыКератомыКератомы (старческая себорейная бородавка, се'
нильная кератома, кожный рог, керато'акантома)
локализуются преимущественно у входа в наруж'
ный слуховой проход. Макроскопически: вид и
гистологическое строение кератом не отличается
от строения аналогичных образований другой ло'
кализации. Сенильная кератома, кожный рог и
кератоакантома являются предраком.

•••••  УУУУУшнойшнойшнойшнойшной (ааааауральныйуральныйуральныйуральныйуральный) полипполипполипполипполип — полиповидная гра'
нуляционная ткань, которая выбухает в наружный
слуховой проход из среднего уха через перфора'
ционное отверстие в барабанной перепонке при
хроническом гнойном среднем отите. Покрыт
многослойным плоским эпителием, иногда эро'
зированным. В ткани полипа могут быть роговые
чешуйки, кристаллы холестерина, гигантские
многоядерные клетки типа инородных тел.

•••••  КелоидКелоидКелоидКелоидКелоид — соединительнотканное образование,
относящееся к фиброматозам, которое развива'
ется после травмы или ожога. Представляет со'
бой избыточное разрастание рубцовой ткани с ги'
алинозом пучков коллагеновых волокон.

ДДДДДОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАОБРОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ НОВООБРАЗОВАНИЯНОВООБРАЗОВАНИЯНОВООБРАЗОВАНИЯНОВООБРАЗОВАНИЯНОВООБРАЗОВАНИЯ НАРУЖНОГОНАРУЖНОГОНАРУЖНОГОНАРУЖНОГОНАРУЖНОГО

УХАУХАУХАУХАУХА

МКБМКБМКБМКБМКБ: D23.2 Доброкачественное новообразова'
ние кожи уха и наружного слухового прохода.

•••••  ПапилломыПапилломыПапилломыПапилломыПапилломы локализуются в большинстве слу'
чаев в области наружного слухового прохода.
Имеют характерный вид сосочкового образо'
вания на ножке. Гистологическое строение ти'
пичное.

•••••  ЦеруминознаяЦеруминознаяЦеруминознаяЦеруминознаяЦеруминозная аденомааденомааденомааденомааденома (аденома серных же'
лёз, церуминальная аденома, церуминома) ло'
кализуется в хрящевой части наружного слухо'
вого прохода, где сосредоточено основное
количество серных желёз. Макроскопически
выглядит как полип на широком основании,
суживающий наружный слуховой проход. Гис'
тологически: аденоматозное образование, со'
стоящее из ацинарных и протоковых структур
различных размеров и формы, нередко кистоз'
но расширенных, выстланных цилиндричес'
ким эпителием с признаками апокриновой
секреции и окружённых миоэпителиальными
клетками. Могут встречаться также пласты и
тяжи эпителиальных клеток, в том числе с плос'
коклеточной дифференцировкой. Рост опухо'
ли медленный, капсулы она не образует и име'

ет склонность к инфильтрирующему росту, воз'
можны рецидивы.

•••••  ОстеомаОстеомаОстеомаОстеомаОстеома ухаухаухаухауха встречается в двух формах: круп'
ные остеомы пневматических пространств со'
сцевидного отростка (мастоидальные губчатые
остеомы) и маленькие компактные кортикаль'
ные остеомы, возникающие в костной части
наружного слухового прохода. Маленькие ос'
теомы наружного слухового прохода в основ'
ном обнаруживаются в молодом возрасте, рас'
тут медленно, выбухают в просвет, имеют
широкое основание. Поверхность гладкая, жёл'
то'белого цвета. Остеомы бывают одиночные
и множественные, могут сочетаться с хрони'
ческим средним отитом. Необходима диффе'
ренциальная диагностика с экзостозами.

•••••  ЭкзостозЭкзостозЭкзостозЭкзостозЭкзостоз. При экзостозе гистологически в кле'
точно'волокнистой соединительной ткани
между новообразованными костными балками
обнаруживается умеренная воспалительная ин'
фильтрация.

ЗЗЗЗЗЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЛОКАЧЧЧЧЧЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИОПУХОЛИ НАРУЖНОГОНАРУЖНОГОНАРУЖНОГОНАРУЖНОГОНАРУЖНОГО УХАУХАУХАУХАУХА

Злокачественные опухоли наружного уха (МКБ:
C44.2 Злокачественное новообразование кожи
уха и наружного слухового прохода) представле'
ны базальноклеточным и плоскоклеточным ра'
ком.

•••••  БазальноклеточныйБазальноклеточныйБазальноклеточныйБазальноклеточныйБазальноклеточный ракракракракрак (базалиомабазалиомабазалиомабазалиомабазалиома) растёт
медленно, распространяясь по поверхности.
Макроскопически имеет вид уплощённого
узелка, который изъязвляется, образуя запа'
дение в центре. Края изъязвления валикооб'
разно утолщены, нередко хрящевой плотнос'
ти. Медленный рост, склонность к заживлению
в центральной части изъязвления при прогрес'
сирующей ульцерации по краю новообразова'
ния составляют характерные признаки базали'
омы ушной раковины. Гистологическое
строение типичное.

•••••  ПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточныйПлоскоклеточный ракракракракрак наружногонаружногонаружногонаружногонаружного ухаухаухаухауха развива'
ется на основе старческого кератоза, атрофи'
ческих изменений кожи. Растёт медленно, об'
наруживая склонность к распаду и
изъязвлению. Может распространяться на со'
седние участки кожи головы, прорастать стен'
ку наружного слухового прохода, метастазиро'
вать в регионарные лимфатические узлы.
Гистологическая форма — плоскоклеточный
рак с выраженным ороговением.
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ХХХХХЕМОДЕКТЕМОДЕКТЕМОДЕКТЕМОДЕКТЕМОДЕКТОООООМАМАМАМАМА СРЕДНЕГСРЕДНЕГСРЕДНЕГСРЕДНЕГСРЕДНЕГООООО УХАУХАУХАУХАУХА

Хемодектома среднего уха (яремно'барабанная
параганглиома, рецептома, гломусная опухоль;
МКБ: D14.0 Доброкачественное новообразова'
ние среднего уха, полости носа и придаточных
пазух) — редкая опухоль, которая развивается из
гломусных телец, располагающихся в области
яремной вены и дна барабанной полости. Гло'
мусы являются нехромаффинными парагангли'
ями, которые разбросаны по всему организму в
виде скоплений специфических нейрорецептор'
ных клеток, и локализуются преимущественно в
адвентициальной ткани артерий и вен разного
калибра. Клинические проявления зависят от
локализации и стадии опухолевого роста.

•  По гистологическому строению хемодектома
является доброкачественной опухолью, обла'
дающей деструирующим ростом. Капсула от'
сутствует. Выполняя полость среднего уха, опу'
холь выпячивает, а в дальнейшем разрушает
барабанную перепонку и выходит за пределы
барабанной полости в наружный слуховой про'
ход в виде багрово'синюшного полипа, кото'
рый легко кровоточит. Обычно опухоль растёт
медленно, при разрушении костных структур
врастает в заднюю черепную ямку. Радикально
удалить опухоль практически невозможно, по'
этому часто развиваются рецидивы. Микроско'
пически (рис. 23'1 на вклейке) хемодектомы
среднего уха имеют органоидное строение, по'
вторяя в общих чертах строение гломусного
тельца. Комплексы опухолевых клеток образу'
ют трабекулярные или альвеолярные структу'
ры, тесно контактирующие с тонкостенными
сосудами капиллярного или синусоидального
типа.

•  В зависимости от количества и взаимораспо'
ложения гломусных клеток, сосудов и фиброз'
ных прослоек различают хемодектомы ангио'
моподобного, альвеолярного, аденоподобного
и компактного строения. Наиболее часто
встречающимся морфологическим вариантом
опухоли является ангиомоподобный, или ан'
гиоматозный, как правило, с выраженным фиб'
розом стромы. Опухолевые клетки вытянутой
формы с интенсивно окрашенными ядрами.
Располагаются они в стенке сосудов и между
ними. Сосуды синусоидального типа часто ок'
ружены гиалинизированной тканью, что при'
даёт хемодектоме сходство с кавернозной ге'
мангиомой. Альвеолярный, или железистый
(аденоподобный), тип строения встречается
значительно реже. Гнёзда опухолевых клеток

окружены тонкими прослойками фиброзной
ткани, включающей синусоидальные кровенос'
ные сосуды. Клетки крупные, со светлой ци'
топлазмой. При рецидивах сохраняется мор'
фологический вариант опухоли.

•  На ранних этапах развития хемодектомы сред'
него уха дифференциальную диагностику сле'
дует проводить с невриномой слухового нерва,
а при выходе за пределы барабанной полости
— с ушным полипом, церуминомой, каверноз'
ной гемангиомой и банальными грануляция'
ми, которые имеют место при хронических
средних отитах.

ХХХХХОРДОМАОРДОМАОРДОМАОРДОМАОРДОМА ВИСОВИСОВИСОВИСОВИСОЧЧЧЧЧНОЙНОЙНОЙНОЙНОЙ КОСТИКОСТИКОСТИКОСТИКОСТИ

Хордома височной кости — опухоль, возникаю'
щая в затылочно'базилярной области из перси'
стирующих остатков хорды и в результате роста
проникающая в область височной кости. Опухо'
левая ткань представлена серовато'розовыми
массами студенистой консистенции, заполняю'
щими ячейки сосцевидного отростка. Микроско'
пически опухолевые клетки образуют тяжи и
гнёздные скопления, расположенные в миксо'
идном межклеточном матриксе. Минимальное
содержание или полное отсутствие межуточно'
го вещества придаёт хордоме сходство с эпите'
лиальной тканью. Основная масса опухолевой
ткани представлена округлыми эпителиоидны'
ми клетками с компактной эозинофильной ци'
топлазмой и центрально расположенным круг'
лым ядром. Цитоплазма некоторых клеток
вакуолизирована небольшими мультивезикуляр'
ными структурами и разграничена мембраной.
В отдельных клетках вакуоли, располагаясь вок'
руг ядра, образуют физалиформные структуры.
Природа вакуолизированных и компактных кле'
ток, по'видимому, одинакова, так как часто мож'
но уловить переходные формы между компакт'
ными клетками и клетками, превратившимися в
сплошную пенистую массу. Содержимое вакуо'
лей не окрашивается и представляется водянис'
тым.

Áîëåçíè íîñà
è îêîëîíîñîâûõ ïàçóõ

Нос выполняет разнообразные функции, из ко'
торых основными являются дыхательная, защит'
ная, резонаторная и обонятельная.

Дыхательная (респираторная) функция является ос'
новной; вдыхаемый воздух поднимается вертикаль'

1
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но к переднему концу средней носовой раковины,
разделяется на два потока, которые соединяются у
верхнего края хоан, раковины способствуют образо'
ванию завихрений воздуха. Выдыхаемый из организ'
ма воздух идёт через хоаны. Достигая заднего конца
средней носовой раковины, он делится на два пото'
ка, один из которых идёт по тому же пути, что и вды'
хаемый воздух, другой — по среднему носовому ходу.
При выдохе часть воздуха попадает в обонятельную
область. Воздушная циркуляция в околоносовых па'
зухах связана с проникновением в них лишь выдыха'
емого воздуха, проходящего через полость носа при
повышенном давлении. Этот воздух согрет, очищен
и увлажнён в организме человека. Нарушение носо'
вого дыхания отражается на различных функциях
организма, чему способствуют многообразие иннер'
вации носа и околоносовых пазух, разносторонность
их рефлекторных связей. Нарушение функции внеш'
него дыхания ограничивает экскурсию грудной клет'
ки, изменяет частоту дыхания, уменьшает содержа'
ние углекислоты в воздухе из бронхов, трахеи и лёгких
и т.д.

Защитная функция носа непосредственно связана с
дыхательной. Особенно большое значение имеют
рефлекторные реакции, возникающие в связи с адек'
ватным раздражением слизистой оболочки носа воз'
душной струёй (изменения давления воздушной
струи, химический состав, температура, влажность,
запылённость и другие свойства воздуха). Защитные
реакции слизистой оболочки — остановка дыхания
при действии химических веществ, чиханье и носовой
кашель при попадании механических или химичес'
ких раздражителей, колебания ресничек мерцатель'
ного эпителия, рефлекторное согревание поступаю'
щего воздуха, бактерицидные свойства носовой слизи.

Резонаторная функция полости носа обеспечивается
наличием воздухоносных полостей (полость носа и
околоносовые пазухи). Сила и тембр звука зависят
от объёма полости носа и пазух.

Обонятельная функция осуществляется благодаря на'
личию специфического обонятельного эпителия в
обонятельной области полости носа.

ÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÅ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÍÎÑÀ
È ÏÐÈÄÀÒÎ×ÍÛÕ ÏÀÇÓÕ

ГГГГГИПЕРТРОФИИПЕРТРОФИИПЕРТРОФИИПЕРТРОФИИПЕРТРОФИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ РИНИТРИНИТРИНИТРИНИТРИНИТ

Гипертрофический ринит (МКБ: J31.0 Хрони'
ческий ринит) — хроническое воспаление сли'
зистой оболочки полости носа, характеризую'
щееся разрастанием слизистой оболочки,
надкостницы и костного вещества носовых ра'
ковин и сопровождающееся нарушениями носо'
вого дыхания.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология: хронические очаги инфекции в око'
лоносовых пазухах, аденоиды, хронический
тонзиллит, длительные химические травмы,
длительное применение сосудосуживающих
капель.

ФормыФормыФормыФормыФормы. Различают 2 формы гипертрофическо'
го ринита — кавернозную (или сосудистую) и
фиброзную. Кавернозная форма, как правило,
бывает диффузной, фиброзная — очаговой.

Пато'Пато'Пато'Пато'Пато' иииии морфогенезморфогенезморфогенезморфогенезморфогенез. Морфологические измене'
ния зависят от формы заболевания. Эпители'
альный покров диффузно утолщён, эпителий
местами гиперплазирован, наблюдается утол'
щение базальной мембраны. Вокруг желёз и
сосудов выраженная лимфоидно'клеточная и
плазматическая инфильтрация. Процесс фиб'
розирования начинается под эпителием в об'
ласти расположения желёз. Фиброзная ткань
сдавливает или расширяет пещеристые спле'
тения раковин, что способствует новообразо'
ванию сосудов. Сдавливание выводных прото'
ков желёз приводит к образованию кист.
Возможны костные разрастания в раковинах.
Хронический отёк способствует полиповид'
ным изменениям слизистой оболочки полос'
ти носа. Выраженная гиперплазия эпителия
может приводить к образованию папиллома'
тозных разрастаний с явлениями акантоза.

АААААТРОФИТРОФИТРОФИТРОФИТРОФИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ РИНИТРИНИТРИНИТРИНИТРИНИТ

Атрофический ринит (МКБ: J31.0 Хронический
ринит) — хроническое воспаление слизистой
оболочки полости носа с локализацией процес'
са в его передних отделах, преимущественно в
области перегородки. Причины до настоящего
времени неясны.

ФакторыФакторыФакторыФакторыФакторы рискарискарискарискариска: климатические условия (сухой,
горячий, запылённый воздух), инфекция, трав'
мы.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. В эпителиальном покрове исчеза'
ют бокаловидные клетки, цилиндрический
эпителий теряет реснички, происходит мета'
плазия в многослойный плоский эпителий. В
более поздних стадиях заболевания возника'
ют воспалительные инфильтраты в под'эпите'
лиальном слое, атрофируются слизистые же'
лезы, склерозируются стенки сосудов.
Макроскопически слизистая оболочка истон'
чена, поверхность её имеет «лаковый» вид, при
дотрагивании или сморкании она легко крово'
точит. Заболевание может осложняться перфо'
рацией носовой перегородки.

ОООООЗЕНАЗЕНАЗЕНАЗЕНАЗЕНА

Зловонный атрофический насморк (озена; МКБ:
J31.0 Хронический ринит) встречается в юношес'
ком возрасте, чаще у лиц женского пола.
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ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология до настоящего времени не выяснена.
Одна из распространённых теорий — алимен'
тарная. Чаще болеют люди, живущие в плохих
санитарно'гигиенических условиях и плохо
питающиеся, больные различными формами
анемии.

Пато'Пато'Пато'Пато'Пато' иииии морфогенезморфогенезморфогенезморфогенезморфогенез. Морфологическая картина
при озене характеризуется выраженной мета'
плазией цилиндрического эпителия в много'
слойный плоский с ороговеванием. Эпителий
становится непроницаемым для жидкости, в
связи с чем даже при наличии большого коли'
чества желёз слизистая оболочка лишена сли'
зи. В подэпителиальном слое периваскулярно
и вокруг желёз наблюдается выраженная лей'
коцитарная инфильтрация. Постепенно коли'
чество желёз уменьшается, они замещаются
соединительной тканью. В стенках сосудов на'
блюдаются явления продуктивного артериита,
иногда с полной облитерацией просвета. Кос'
тная основа раковин рассасывается и замеща'
ется соединительной тканью. Полость носа
значительно расширена из'за выраженной ат'
рофии не только слизистой оболочки, но и
костных структур. Поверхность слизистой обо'
лочки покрыта корками тёмно'зелёного цвета
с буроватым оттенком за счёт примеси крови.
Гноевидное отделяемое имеет характерный
гнилостный запах. Заболевание нужно диффе'
ренцировать с туберкулёзом, сифилисом, скле'
ромой, гранулематозом Вегенера.

ХХХХХРОРОРОРОРОНИНИНИНИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ НЕСПЕЦИФИНЕСПЕЦИФИНЕСПЕЦИФИНЕСПЕЦИФИНЕСПЕЦИФИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ СИНУСИНУСИНУСИНУСИНУСИТЫСИТЫСИТЫСИТЫСИТЫ

Хронические неспецифические синуситы (МКБ:
J32 Хронический синусит) — хроническое реци'
дивирующее воспаление слизистой оболочки
придаточных пазух инфекционно'аллергической
природы. Синуситы подразделяют на гипертро'
фические и атрофические формы. Чаще поража'
ется верхнечелюстная пазуха (гайморит), реже —
пазухи решётчатой кости (этмоидит), пазухи ос'
новной кости (сфеноидит) и синусы лобной ко'
сти (фронтит).

•  ГГГГГипертрофическиеипертрофическиеипертрофическиеипертрофическиеипертрофические риносинуриносинуриносинуриносинуриносинуситыситыситыситыситы. Их харак'
терными патологоанатомическими проявлени'
ями являются метаплазия эпителия в много'
слойный плоский, полипообразные
разрастания слизистой оболочки пазух, часто
сочетающиеся с полипами носа, выраженная
клеточная инфильтрация собственного слоя
лимфоидными элементами, в том числе плаз'
моцитами, тучными клетками и эозинофила'
ми, различная степень выраженности фибро'

зирования с формированием кистозных изме'
нений слизистых желёз и их протоков.

•  АтрофическиеАтрофическиеАтрофическиеАтрофическиеАтрофические риносинуситыриносинуситыриносинуситыриносинуситыриносинуситы сопровождают'
ся выраженным фиброзированием слизистых
оболочек носа и пазух. Тонкая бледная слизи'
стая оболочка покрыта метаплазированным
многослойным плоским эпителием с призна'
ками ороговения. Слизистых желёз мало, мес'
тами они совсем исчезают, клеточный инфиль'
трат незначительный (плазмоциты,
лимфоидные элементы), секрет скудный в виде
серовато'зеленоватых корочек на атрофичной
слизистой оболочке.

ОсложненияОсложненияОсложненияОсложненияОсложнения: изъязвления слизистой оболочки
с последующей перфорацией носовой перего'
родки, при наличии препятствия к оттоку гноя
— хроническая эмпиема, остеомиелит, менин'
гит, абсцесс мозга.

СССССКЛЕРОМАКЛЕРОМАКЛЕРОМАКЛЕРОМАКЛЕРОМА

Склерома — хроническое заболевание верхних
дыхательных путей, вызываемое палочкой Вол'
ковича–Фриша (Klebsiella pneumoniae подвид
rhinоscleromatis). Заболевание начинается с су'
хости в дыхательных путях, чувства заложеннос'
ти носа и появления густой слизи из носа, за'
держка которой приводит к образованию корок.
В зависимости от степени поражения и сужения
дыхательных путей наступает затруднённое ды'
хание. При морфологическом исследовании ин'
фильтратов в виде узлов, бляшек и валиков вы'
деляют 3 разновидности патологических
нарушений: атрофию слизистых оболочек, об'
разование специфических инфильтратов, рубце'
вание отдельных участков дыхательного тракта.

Пато'Пато'Пато'Пато'Пато' иииии морфогенезморфогенезморфогенезморфогенезморфогенез. В течении болезни разли'
чают 3 стадии.

•  УУУУУзелковаязелковаязелковаязелковаязелковая стадиястадиястадиястадиястадия (рис. 23'2 на вклейке): на
бледной слизистой оболочке дыхательных пу'
тей располагаются отдельные плотноватые
узелки величиной от просяного зерна до горо'
шины. Микроскопически они представлены
грануляционной тканью с большим количе'
ством плазматических клеток и сосудов.

•  Диффузно'инфильДиффузно'инфильДиффузно'инфильДиффузно'инфильДиффузно'инфильтративнаятративнаятративнаятративнаятративная, илиилиилиилиили специфи'специфи'специфи'специфи'специфи'
ческая,ческая,ческая,ческая,ческая, стадиястадиястадиястадиястадия. Наблюдаются обширные плот'
ные инфильтраты сероватого цвета, значитель'
но суживающие различные отделы
дыхательных путей или закрывающие их про'
свет. Большое количество корок сочетается с
неприятным специфическим запахом. Микро'
скопически среди плазматических клеток мно'

1
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го клеток Микулича, которые располагаются
большими группами или рассеяны в грануля'
ционной ткани. В цитоплазме клеток Мику'
лича содержатся палочки Волковича–Фриша,
ядро отодвинуто к периферии.

•  Рубцовая,Рубцовая,Рубцовая,Рубцовая,Рубцовая, илиилиилиилиили регрессивная,регрессивная,регрессивная,регрессивная,регрессивная, стадиястадиястадиястадиястадия характе'
ризуется преобладанием рубцовых изменений,
возможны свежие узлы склеромной ткани, рез'
кое сужение хоан или их полное заращение.
Микроскопически: эпителий с явлениями вы'
раженного ороговения на значительном про'
тяжении истончён, изъязвлён, сосудов мало,
единичные плазматические клетки, клетки
Микулича могут отсутствовать.

ГГГГГРРРРРАНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМААНУЛЕМАТТТТТОЗОЗОЗОЗОЗ ВВВВВЕГЕНЕРЕГЕНЕРЕГЕНЕРЕГЕНЕРЕГЕНЕРААААА

Гранулематоз Вегенера (МКБ: M31.3 Гранулема'
тоз Вегенера) — аутоиммунное заболевание, вхо'
дящее в группу системных ревматических забо'
леваний, с преимущественным первичным
поражением верхних дыхательных путей и пос'
ледующим вовлечением в процесс висцеральных
органов.

Пато'Пато'Пато'Пато'Пато' иииии морфогенезморфогенезморфогенезморфогенезморфогенез. Макроскопически при по'
ражении слизистой оболочки носа на её по'
верхности появляются массивные корки буро'
коричневого цвета с характерным гнилостным
запахом. После удаления корок слизистая обо'
лочка, как правило, истончена, синюшно'крас'
ного цвета, местами некротизирована. В обла'
сти средних и нижних носовых раковин
ярко'красного цвета грануляционная ткань,
которая может полностью обтурировать хоану
с одной или с обеих сторон (рис. 23'3 на вклей'
ке). В передних отделах носовой перегородки
слизистая оболочка изъязвляется до хряща.
При прогрессировании процесса развиваются
некроз хряща и перфорация носовой перего'
родки. При подостром и хроническом течении
гранулематоза Вегенера язвенно'некротичес'
кий процесс переходит на костную ткань ра'
ковины и латеральную стенку носа, которая од'
новременно является медиальной стенкой
пазухи. Постепенно стенка некротизируется и
образуется единая полость с носом. Некроти'
зированная слизистая оболочка с большим ко'
личеством сухих корок с трудом удаляется в
виде массивного слепка.

Важным обстоятельством является первичность
поражения верхних дыхательных путей без ви'
димой генерализации процесса, что повышает
значимость морфологической диагностики
биопсийного материала.

ÍÎÂÎÎÁÐÀÇÎÂÀÍÈß ÍÎÑÀ
È ÎÊÎËÎÍÎÑÎÂÛÕ ÏÀÇÓÕ

МКБ: C30.0 Злокачественное новообразование
полости носа, D14.0 Доброкачественное ново'
образование среднего уха, полости носа и при'
даточных пазух.

•••••  Фиброзно'отёчныйФиброзно'отёчныйФиброзно'отёчныйФиброзно'отёчныйФиброзно'отёчный полипполипполипполипполип — своеобразная
форма воспалительной гиперплазии слизистой
оболочки носа и околоносовых пазух. Чаще
возникает у больных, страдающих хронически'
ми риносинуситами на фоне аллергии. Мак'
роскопически имеет вид мягких овальных об'
разований на ножке, приплюcнутых с боков, с
гладкой поверхностью, серовато'белого или
желтовато'розового цвета.

•••••  ХоанальныеХоанальныеХоанальныеХоанальныеХоанальные полипыполипыполипыполипыполипы (обычно множественные)
имеют относительно плотную консистенцию,
длина их может быть более 5 см.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез полиповполиповполиповполиповполипов. Ведущую роль играет рециди'
вирующее серозное воспаление, нередко протекаю'
щее на фоне аллергических реакций. Микроскопи'
ческое строение полипов соответствует отёчной
слизистой оболочке с признаками диффузного хро'
нического продуктивного воспаления: гиперплазия
слизистых желёз, ретенционные кисты, явления ан'
гиоматоза, лимфоидно'клеточная инфильтрация раз'
личной степени выраженности, явления фиброзиро'
вания. В соответствии с выраженностью того или
иного компонента различают аденоматозные (же'
лезистые), железисто'кистозные, ангиоматозные и
фиброзные полипы. Их покровный эпителий сохра'
няет строение многорядного мерцательного эпите'
лия респираторного типа, часто с увеличением коли'
чества бокаловидных клеток. Определяются
дегрануляция тучных клеток, массивная инфильтра'
ция стромы эозинофилами, повышение проницаемо'
сти сосудистой стенки, резкий отёк, гиперсекреция и
слущивание клеток покровного эпителия. В продук'
тивной фазе воспаления увеличивается количество
лимфоидных и плазматических клеток (рис. 23'4 на
вклейке), происходит замещение респираторного эпи'
телия многослойным плоским эпителием переходного
типа, его базальная мембрана может подвергаться
гиалинозу. В длительно существующих полипах на'
растают фиброзные изменения стромы, клеточная
инфильтрация уменьшается.

ПППППЕРЕХОДНЕРЕХОДНЕРЕХОДНЕРЕХОДНЕРЕХОДНОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ ПАПИЛЛПАПИЛЛПАПИЛЛПАПИЛЛПАПИЛЛОООООМАМАМАМАМА

Переходноклеточная папиллома (инвертирован'
ная папиллома, твёрдая папиллома, шнейдеро'
ва папиллома, сосочковая фиброэпителиома,
папиллярная эпителиома, «ворсинчатый рак»)
— одна из наиболее частых опухолей носа. Ис'
точник опухолевого роста — слизистая оболоч'
ка средней носовой раковины. Образование мо'
жет быть единичным и множественным.
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МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. По характеру роста переходно'кле'
точная папиллома относится к пограничным
новообразованиям, поскольку вызывает разру'
шение костных стенок полости носа и около'
носовых пазух в результате давления на них.
Обычно после удаления опухоли возникают
рецидивы.

Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия.Микроскопия. Гистологически опухоль имеет
вид полиповидного образования (рис. 23'5),
выстланного многослойным плоским эпители'
ем переходного типа, с многочисленными по'
гружениями в подлежащую строму, что прида'
ёт поверхности складчатый вид. Переходный
эпителий имеет различные варианты строения:
с пролиферацией базальных клеток, много'
слойный трёхзонный эпителий, многослойный
эпителий с признаками ороговения, однослой'
ный многорядный мерцательный эпителий.
При погружном росте эпителиальных тяжей
имеет место инвертированный тип роста, при
наличии сосочковых разрастаний — экзофит'
ный тип роста. В пределах эпителиального
пласта, покрывающего сосочки и образующе'
го погружения, могут наблюдаться явления
дисплазии: нарушение стратификации, поли'
морфизм и повышенная митотическая актив'
ность клеток базального слоя, признаки дис'
кератоза. Строма опухоли представлена
отёчной фиброзированной тканью с наличи'
ем лимфоидно'клеточной инфильтрации.

ГГГГГЕМАНГИОМАЕМАНГИОМАЕМАНГИОМАЕМАНГИОМАЕМАНГИОМА

Гемангиома — наиболее частая доброкачествен'
ная опухоль носа. Излюбленная локализация —
передний отдел носовой перегородки на грани'
це костной и хрящевой её частей. Имеет вид
ярко'красного полиповидного образования на
широком основании с мелкобугристой поверх'
ностью. Легко травмируется, поэтому часто кро'
воточит, почти всегда имеет изъязвлённую по'
верхность и может напоминать кровоточащие
грануляции.

МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Гистологически опухоль состоит
из большого количества сосудов капиллярно'
го и синусоидного типа с небольшим количе'
ством соединительнотканной стромы. При
наличии изъязвления отмечается выраженная
инфильтрация гемангиомы гранулоцитами.
Опухоль часто рецидивирует, возможно в свя'
зи с нерадикальным удалением.

ЮЮЮЮЮВЕНИЛЬНАЯВЕНИЛЬНАЯВЕНИЛЬНАЯВЕНИЛЬНАЯВЕНИЛЬНАЯ ФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМАФИБРОМА

Юношеская ангиофиброма носоглотки (юве'
нильная фиброма, назофарингеальная фиброма,
ангиофиброма основания черепа, базальный
фиброид) — одна из немногочисленных опухо'
лей, являющихся специфичными для глотки.
Наблюдается у юношей и мужчин в возрасте до
25 лет. Гистогенез опухоли остаётся неясным.
Источником роста считают камбиальные элемен'
ты волокнистого хряща верхнего шейного по'
звонка или глоточно'базальной фасции. Способ'
ность к спонтанной регрессии при достижении
25'летнего возраста связывают с окончанием
формирования черепа. Исходной локализацией
служит область свода носоглотки, особенно вбли'
зи назофарингеального кармана передней стен'
ки клиновидной кости, реже в области крыло'
видно'челюстной и клиновидно'решётчатой
зон.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Макроскопически на ранних ста'
диях развития опухоль имеет вид округлого
гладкого образования умеренной плотности,
провисающего в носоглотку, которое клиничес'
ки следует дифференцировать с хоанальным
полипом. На поздних стадиях развития опу'
холь, как правило, бугристая и напоминает
«слепок» тех анатомических полостей и кана'
лов, в которых она растёт. Консистенция опу'
холи зависит от степени развития волокнис'
той соединительной ткани, цвет определяется
её кровенаполнением. Масса может достигать
300 г. Микроскопическое строение опухоли
варьирует в зависимости от длительности су'
ществования и определяется разным соотно'
шением сосудистого и фиброзного компонен'
тов. В активной фазе роста в опухоли
преобладает сосудистый компонент. У её ос'
нования встречаются крупные и хорошо раз'
витые сосуды, от которых беспорядочно отхо'
дят мелкие ветви. У поверхности появляются
спонгиозные структуры в виде выстланных эн'
дотелием щелей и синусоидов. Строма обыч'
но отёчна, богата клетками звёздчатой или
вытянутой формы, могут встречаться участки
миксоидного характера. На поздних этапах
роста сосудистый компонент становится менее
заметным, строма содержит меньше клеток и
больше волокон. В растущей опухоли часто
можно обнаружить изъязвление поверхности
с локальной воспалительной инфильтрацией.
Для правильного выявления типа новообразо'
вания необходимо проводить изучение гисто'
топограммы удалённой опухоли, так как она
имеет различное строение в разных участках.
Для рецидивирующих форм характерным яв'
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ляется пролиферация мелких сосудов, возмож'
но превращение ангиобластов в фибро'бласты
и промежуточные формы. Ангиобласты отли'
чаются от фибробластов тем, что они содержат
несколько мелких ядрышек в ядрах. Опухоле'
вые клетки могут фагоцитировать гемосидерин,
что, по'видимому, свидетельствует об их мак'
рофагальной функции. Эпителий, покрываю'
щий ангиофиброму, может быть цилиндричес'
ким из полости носа и многослойным плоским
из области глотки.

РРРРРАКАКАКАКАК НОСОГЛОТКИНОСОГЛОТКИНОСОГЛОТКИНОСОГЛОТКИНОСОГЛОТКИ

Носоглоточный (назофарингеальный) рак носит
характер эпидермоидного. Источником опухо'
левого роста является респираторный эпителий,
выстилающий слизистую оболочку носоглотки
с расположенными здесь трубными и глоточной
миндалинам. Эта опухоль обнаруживает тесную
связь с местной лимфоидной тканью.

Выделяют несколько вариантов строения носог'
лоточного рака: плоскоклеточный ороговеваю'
щий, плоскоклеточный неороговевающий и не'
дифференцированный рак. Последние два
варианта отличаются значительной инфильтра'
цией стромы лимфоидными элементами, что
послужило основанием для термина «лимфо'
эпителиальный рак», хотя лимфоциты относят'
ся к местной лимфоидной ткани. При неорого'
вевающем варианте комплексы опухолевых
клеток окружены густым лимфоидным инфиль'
тратом с проникновением лимфоцитов между
клетками ракового эпителия. При ЭМ в лимфо'
эпителиальном раке найдены признаки плоско'
клеточной дифференцировки. Область возник'
новения лимфоэпителиального рака ограничена
уровнем носоглотки.

Áîëåçíè ãëîòêè
Являясь частью дыхательной и пищепроводной
систем, глотка играет существенную роль в реа'
лизации таких важнейших функций, как дыха'
ние, проведение пищи, голосо' и речеобразова'
ние. Слизистая оболочка глотки выполняет
также защитную функцию благодаря бактери'
цидным свойствам слизи и слюны, а также дви'
жению ресничек мерцательного эпителия, в ре'
зультате чего со слюной и слизью удаляются
попавшие в полость глотки микроорганизмы и
пылеобразные вещества. Защитная функция
глотки во многом осуществляется лимфоидным
глоточным кольцом.

•  Лимфоидное кольцо глотки представлено нёбными,
глоточной, язычной и трубными миндалинами. Оно
представляет собой основу лимфоидной ткани, ас'
социированной со слизистыми оболочками и участву'
ет в создании иммунного барьера слизистого покро'
ва верхних дыхательных и пищепроводных путей.
Глоточная и нёбные миндалины, являющиеся наи'
более крупными лимфоэпителиальными образовани'
ями, играют роль своеобразного регионарного ис'
точника эффекторных клеток иммунной системы
типа клеток памяти, поставляемых в контролируе'
мые слизистые оболочки. Морфофункциональная
единица нёбных миндалин (криптолимфон) вклю'
чает просвет лакуны (крипты), лимфатический фол'
ликул с зародышевым центром (тимуснезависимая
структура), диффузную лимфоидную ткань (тимус'
зависимая структура) с посткапиллярными венулами
и зону лимфоэпителиального симбиоза на участке
лакунарного эпителия над данным фолликулом.

•  Тонзиллярные болезни (аденоиды, аденоидит, гипер'
трофия нёбных миндалин, тонзиллит) представля'
ют собой перманентные иммунореактивные состоя'
ния лимфоидного кольца глотки, поддерживаемые
антигенной стимуляцией содержимого лакун. Гипер'
трофию нёбных миндалин за счёт увеличения объё'
ма фолликулярной лимфоидной ткани следует рас'
сматривать как своеобразный приспособительный
процесс при повышенной антигенной нагрузке в пе'
риод формирования иммунитета у ребёнка. При хро'
низации этого процесса активно включается Т'кле'
точное звено иммунитета: увеличивается объём
межфолликулярной лимфоидной ткани с выражен'
ными проявлениями эндотелиоза в посткапилляр'
ных венулах, связанными с усилением процессов ре'
циркуляции лимфоцитов. Увеличение объёма
разрастаний соединительной ткани, уменьшение ко'
личества лимфоидных фолликулов, их размеров сле'
дует связывать с понижением функции нёбных мин'
далин (рис. 23'6).

ÂÎÑÏÀËÅÍÈß ÒÎÍÇÈËËßÐÍÎÃÎ ÀÏÏÀÐÀÒÀ

Хроническое воспаление тонзиллярного аппара'
та глотки делят на специфическое и неспецифи'
ческое.

ХХХХХРОРОРОРОРОНИНИНИНИНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ НЕСПЕЦИФИНЕСПЕЦИФИНЕСПЕЦИФИНЕСПЕЦИФИНЕСПЕЦИФИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ТТТТТОООООНЗИЛЛИТНЗИЛЛИТНЗИЛЛИТНЗИЛЛИТНЗИЛЛИТ

Хронический неспецифический тонзиллит
(МКБ: J35.0 Хронический тонзиллит) — реци'
дивирующее заболевание инфекционно'аллер'
гической природы, протекающее на фоне гипер'
плазии лимфоидной ткани или её угнетения.
Различают гипертрофическую и атрофическую
формы хронического тонзиллита.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология заболевания связана с бактериальной
обсеменённостью лакун нёбных миндалин.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез

•  При гипертрофической форме в морфологической
картине обращает внимание гипертрофия нёбных
миндалин с широкими лакунами с большим количе'
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ством лимфоцитов с незначительной примесью нейт'
рофильных лейкоцитов. Фолликулярная ткань пред'
ставлена крупными лимфоидными фолликулами, содер'
жащими много макрофагов по всей площади
зародышевого центра. Фолликулярные структуры пре'
обладают над межфолликулярной диффузной лимфо'
идной тканью. Разрастания стромы незначительны и
носят очаговый периваскулярный характер. Воспале'
ние локализуется в разветвлённых щелевидных лаку'
нах со значительными скоплениями микроорганизмов
и нейтрофильных гранулоцитов. Эпителий лакун, осо'
бенно в глубоких отделах, истончён за счёт выражен'
ного лимфоэпителиального симбиоза и инфильтрации
плазматическими клетками.

•  При атрофической форме хронического тонзиллита пре'
обладающей становится межфолликулярная лимфоид'
ная ткань с выраженными явлениями эндотелиоза по'
сткапиллярных венул. Лимфоэпителиальный симбиоз
не выражен, количество плазматических клеток умень'
шается. Соединительная ткань разрастается диффуз'
но, нередко наблюдаются явления её дезорганизации с
накоплением нейтральных мукополисахаридов, нали'
чием тучных клеток, среди которых возрастает число
дегранулирующих. Лимфоидные фолликулы средних
размеров с незначительным количеством макрофагов в
зародышевых центрах.

ХХХХХРОРОРОРОРОНИНИНИНИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ СПЕЦИФИСПЕЦИФИСПЕЦИФИСПЕЦИФИСПЕЦИФИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ТТТТТОООООНЗИЛЛИТЫНЗИЛЛИТЫНЗИЛЛИТЫНЗИЛЛИТЫНЗИЛЛИТЫ

ТТТТТуберкулёзноеуберкулёзноеуберкулёзноеуберкулёзноеуберкулёзное поражениепоражениепоражениепоражениепоражение нёбныхнёбныхнёбныхнёбныхнёбных миндалинминдалинминдалинминдалинминдалин
(МКБ: A15.8 Туберкулёз других органов дыхания,
подтверждённый бактериологически и гистоло'
гически) может встречаться как на самых ранних
этапах заболевания, так и в результате генерали'
зации инфекции. Иногда поражение миндалин
может быть морфологическим субстратом хрони'
ческого первичного туберкулёза у детей. Имеют'
ся неспецифические и специфические измене'
ния в миндалинах.

Неспецифические изменения: гиперплазия лимфоидной
ткани, лимфоидные фолликулы увеличены в разме'
рах с большими центрами размножения, в межфол'
ликулярной ткани выражены явления эндотелиоза
посткапиллярных венул, очаговые и диффузные раз'
растания стромы, иногда значительные.

Специфические гранулематозные изменения наблюда'
ются, как правило, в межфолликулярной лимфоид'
ной ткани, но иногда и в лимфоидных фолликулах.
Изолированные и сливные эпителиоидно'клеточные
гранулёмы имеют типичное строение. Фаза прогрес'
сирования заболевания характеризуется преоблада'
нием альтеративной и экссудативной тканевой реак'
ций, формирование казеозного некроза происходит
при генерализации процесса. Остаточные туберкулёз'
ные изменения характеризуются наличием мелких
звёздчатых рубчиков, связанных с капсулой и трабе'
кулами миндалин и содержащих скопления эпители'
оидных и макрофагальных клеток.

СифилитическоеСифилитическоеСифилитическоеСифилитическоеСифилитическое поражениепоражениепоражениепоражениепоражение нёбныхнёбныхнёбныхнёбныхнёбных миндалинминдалинминдалинминдалинминдалин
(МКБ: A53 Другие и неуточнённые формы си'
филиса) возможно во все 3 периода заболевания.
В первом периоде образование твёрдой язвы
представляет собой небольшую одностороннюю
эрозию, покрытую сероватым налётом. Микро'
скопически выражены васкулиты — стенки сосу'
дов набухшие, просветы сужены, в стенках сосу'
дов и вокруг них большое количество
плазматических и лимфоидных клеток. Много
вновь образованных сосудов, особенно по краям
дефекта. В исходе — рубец с периваскулярными
инфильтратами. В гуммозный период гуммы в
нёбных миндалинах содержат очаг некроза, вок'
руг которого кровеносные сосуды с явлениями
васкулита, лимфоциты, плазматические клетки,
фибробласты, эпителиоидные и гигантские мно'
гоядерные клетки.

ИсходыИсходыИсходыИсходыИсходы: обширные рубцы с деформацией органа.

ТТТТТОНЗИЛЛОМИКОЗОНЗИЛЛОМИКОЗОНЗИЛЛОМИКОЗОНЗИЛЛОМИКОЗОНЗИЛЛОМИКОЗ

Микотические поражения нёбных миндалин
(МКБ: B37.8 Кандидоз других локализаций) про'
текают как остро, так и хронически.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Основным инфекционным агентом
при поражении грибами нёбных миндалин яв'
ляется дрожжеподобный гриб Candida, реже
встречаются плесневые грибы — аспергиллы и
пенициллы, актиномицеты.

Ðèñ. 23-6. Ñòàäèè ìîðôîãåíåçà õðîíè÷åñêîãî òîíçèëëèòà.
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•••••  Пато'Пато'Пато'Пато'Пато' иииии морфогенезморфогенезморфогенезморфогенезморфогенез. Процесс чаще носит дву'
сторонний характер, но возможно и односторон'
нее поражение, как правило, вызванное аспер'
гиллами. Налёты на поверхности нёбных
миндалин небольших размеров, чаще белые, по
внешнему виду напоминают творог. При канди'
дозе налёты легко снимаются, обнажая гладкую
гиперемированную слизистую оболочку. При
глубоких процессах после удаления налётов об'
нажается эрозия.

•••••  МикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопияМикроскопия. Дрожжевые и мицелиальные фор'
мы грибов могут быть обнаружены как в лакунах,
что встречается нередко, так и непосредственно
в ткани, что наблюдается значительно реже. По'
ражения эпителия лакун представлены в виде
эрозий и небольших язв. В ткани возможна гра'
нулематозная реакция с гигантскими многоядер'
ными клетками типа инородных тел. При нали'
чии изъязвления нёбной миндалины следует
проводить дифференциальную диагностику с ту'
беркулёзом, сифилисом, туляремией, саркоидо'
зом и опухолью.

ÎÏÓÕÎËÅÂÛÅ ÏÎÐÀÆÅÍÈß ÍÅÁÍÛÕ
ÌÈÍÄÀËÈÍ
•••••  ПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточнаяПлоскоклеточная папилломапапилломапапилломапапилломапапиллома — одиночное обра'

зование на ножке или широком основании, по'
крытое многослойным плоским эпителием с яв'
лениями гиперкератоза, дискератоза и акантоза.
Для папиллом этой локализации характерно от'
сутствие их малигнизации даже в случае папил'
ломатоза. Следует отметить, что при выражен'
ной гипертрофии нёбных миндалин у детей
возможна очаговая гиперплазия лимфоидной
ткани, макроскопически напоминающая папил'
лому.

•••••  ПереходноклеточнаяПереходноклеточнаяПереходноклеточнаяПереходноклеточнаяПереходноклеточная опухольопухольопухольопухольопухоль покрыта переход'
ным эпителием, склонна к рецидивам, особенно
при эндофитном типе роста, обладает деструи'
рующим ростом, прорастая кости лицевого чере'
па. Метастазов обычно не даёт.

•••••  Интраэпителиальная карцинома, плоскоклеточ'
ный ороговевающий рак и недифференцирован'
ные раки носоглоточного типа составляют груп'
пу злокачественных эпителиальных опухолей
нёбных миндалин.

Çàáîëåâàíèÿ ãîðòàíè
Гортань участвует в дыхательной, защитной, голо'
совой и речевой функциях.

Дыхательная функция. Количество воздуха, поступающего
в нижние дыхательные пути, регулируется посредством
расширения и сужения голосовой щели с помощью не'

рвно'мышечного аппарата гортани. Дыхательный центр
находится в продолговатом мозге и связан с блуждаю'
щим нервом, который осуществляет иннервацию гор'
тани. Гортань, регулируя функцию внешнего дыхания,
влияет на наполнение альвеол воздухом, диффузию в
них газов, а также на кровенаполнение полостей серд'
ца.

Защитная функция. При глотании надгортанник и другие
элементы преддверия гортани прикрывают вход в неё и
тем самым изолируют дыхательные пути от пищепро'
водных. Разделительная функция филогенетически,
очевидно, самая древняя функция гортани. Из неё раз'
вился и другой защитный механизм: спазм входа в гор'
тань и голосовой щели при поступлении с вдыхаемым
воздухом инородных тел и вредных примесей. Важным
защитным механизмом гортани является также реф'
лекторный кашель (форсированный выдох), который,
как и откашливание, способствует эвакуации твёрдых и
жидких частиц, а также газообразных веществ. Барьер'
ную функцию выполняют мерцательный эпителий, лим'
фоидная ткань гортани и слизь, обладающая бактери'
цидными свойствами.

Голосообразовательная (фонаторная) функция. Образо'
вание звуков происходит на выдохе при смыкании го'
лосовых складок, которые, ритмически сокращаясь,
придают воздушной струе колебательный характер. В
процессе образования звуков принимает участие весь
дыхательный аппарат — от лёгких до носа: лёгкие, брон'
хи и трахея выполняют роль мехов, глотка, полости носа
и рта — резонаторов. Голосовые складки колеблются
со звуковой частотой благодаря сокращению голосо'
вых мышц под влиянием ритмических импульсов, по'
ступающих из центров головного мозга.

Речевая функция. В гортани формируется основной звук,
речь же становится возможной вследствие артикуляци'
онных движений губ, мягкого нёба, языка, нижней че'
люсти, гортани. Голос характеризуется силой, высотой
и тембром. Сила голоса определяется мощностью вы'
дыхаемого воздуха, степенью напряжения голосовых
складок, амплитудой их колебаний. Высота голоса ха'
рактеризуется количеством колебаний голосовых скла'
док в 1 с, которое зависит от длины, упругости и толщи'
ны последних. Тембр определяет окраску голоса
(теплоту, мягкость, благозвучность за счёт гармоник, об'
разующихся в резонаторах.

Гортань — гормонально'зависимый орган, в кото'
ром происходят определённые изменения в пери'
од полового созревания и в климактерическом пе'
риоде. На фонаторную функцию гортани
оказывают влияние гормоны щитовидной и поло'
вых желёз, надпочечников и гипофиза.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ЛАРИНГИТЛАРИНГИТЛАРИНГИТЛАРИНГИТЛАРИНГИТ

Хронический ларингит (МКБ: J37.0 Хронический
ларингит) — хроническое воспалительное заболе'
вание с поражением голосовых складок и межчер'
паловидной области.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. В развитии хронического ларингита основ'
ную роль играют вирусная инфекция, которая являет'
ся не только пусковым механизмом большинства вос'
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палительных заболеваний и некоторых опухолевых
процессов дыхательных путей, но и резко угнетает
функцию мерцательного эпителия.

ФакторыФакторыФакторыФакторыФакторы рискарискарискарискариска: простудные заболевания верхних ды'
хательных путей, повышенная голосовая нагрузка,
курение, производственные вредности, алкоголь,
раздражающая пища.

Различают 3 формы хронического ларингита: ги'
пертрофическую, атрофическую и смешанную.

•  При гипертрофической форме увеличивается
объём как эпителиального покрова, так и под'
слизистого слоя. Изменения часто носят огра'
ниченный характер и макроскопически пред'
ставлены в виде отдельных узелков, состоящих
из утолщённого эпителия, иногда с явления'
ми пара' и гиперкератоза. Выраженная клеточ'
ная инфильтрация собственного слоя слизис'
той оболочки голосовых складок при
хроническом гипертрофическом ларингите с
последующим разрастанием соединительной
ткани приводит к увеличению объёма тканей
гортани. Возможны реактивные изменения
вплоть до формирования пахидермий, лейкоп'
лакий и микропапиллом. В основе пахидермии
лежит выраженная сосочковая гиперплазия
покровного эпителия в сочетании с воспале'
нием, реактивной клеточной пролиферацией
и фиброзом подлежащей соединительной тка'
ни. Для лейко'плакии характерна плоская или
сосочковая гиперплазия эпителия со значи'
тельным увеличением количества клеток в ба'
зальном и шиповидных слоях.

•  При атрофической форме ларингита слизистая
оболочка становится истончённой и суховатой
вследствие атрофии железистого аппарата. Ги'
стологически в собственном слое слизистой
оболочки выявляют выраженную лимфоидно'
клеточную инфильтрацию, особенно под эпи'
телием, вокруг желёз и периваскулярно. По
мере развития процесса соединительная ткань
уплотняется, исчезают железы, облитерирует'
ся просвет части сосудов, вследствие чего сли'
зистая оболочка истончается. Такие заболева'
ния гортани, как хронический
гипертрофический ларингит и дискератозы
слизистой оболочки гортани, относятся к
предраковым состояниям.

•  При смешанной форме наблюдаются очаги как
гипертрофического, так и атрофического ла'
рингита.

ÎÏÓÕÎËÅÏÎÄÎÁÍÛÅ ÎÁÐÀÇÎÂÀÍÈß
ÃÎÐÒÀÍÈ

•••••  ЛарингеальныйЛарингеальныйЛарингеальныйЛарингеальныйЛарингеальный узелокузелокузелокузелокузелок (нодозный хордит, пев'
ческие узелки, узелки проповедников; МКБ:
J38.2 Узелки голосовых складок) — опухолепо'
добное образование голосовых складок, обус'
ловленное нарушениями кровообращения,
связанными с голосовой травмой или инфек'
цией.

МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. Морфологию очага поражения опре'
деляют изменения мезенхимально'сосудистых вза'
имоотношений, протекающих в определённой пос'
ледовательности: нарушение вегетативной
иннервации сосудистой стенки, расширение про'
светов и стаз сосудов капиллярного и синусоидаль'
ного типа, как следствие этого — повышение про'
ницаемости сосудистой стенки, отёк собственного
слоя слизистой оболочки, расстройства кровооб'
ращения (стаз, тромбоз, плазморрагия, эритрорра'
гия), очаговая клеточная инфильтрация, очаговая
пролиферация фибробластов. В зависимости от ста'
дии развития реактивных изменений узелок внача'
ле мягкий, отёчный, при расстройствах кровообра'
щения и последующих процессах фиброзирования
становится более плотным и может приобретать по'
липообразную форму.

•••••  КистыКистыКистыКистыКисты гортанигортанигортанигортанигортани (МКБ: J38 Болезни голосовых
складок и гортани, не классифицированные в
других рубриках) среди опухолеподобных об'
разований занимают второе место после ларин'
геальных узелков. Они бывают двух типов: ре'
тенционные и врождённые.

Ретенционные кисты возникают при обтурации вы'
водного протока слизистой железы (обычно вос'
палительным экссудатом или микролитами). Кис'
ты имеют тонкие стенки. Их внутренняя
поверхность выстлана кубическим эпителием. Со'
держимое кист может быть водянистым, слизис'
тым, вязким или атероматозным.

Врождённая киста развивается из рудиментарных ос'
татков щитоязычного хода или при незаращении
третьей жаберной щели. В последнем случае внут'
ренняя поверхность представлена многорядным
цилиндрическим мерцательным или многослойным
плоским эпителием. При развитии кисты из экто'
пических эпителиальных тканей её внутренняя по'
верхность может быть выстлана различными вида'
ми эпителия и содержать кератин и холестерин.

•••••  «Контактные «Контактные «Контактные «Контактные «Контактные язвы»язвы»язвы»язвы»язвы» (гранулёмыгранулёмыгранулёмыгранулёмыгранулёмы) гортанигортанигортанигортанигортани
(МКБ: J38 Болезни голосовых складок и гор'
тани, не классифицированные в других рубри'
ках) представляют собой поверхностные изъяз'
вления неспецифической этиологии с
грануляциями или без них.

Факторы риска: хроническое воспаление верхних ды'
хательных путей, аллергия, повышенные голосо'
вые нагрузки, курение табака, нервно'психическое
перенапряжение.
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Морфогенез. Протекают остро или хронически. На
одной складке слизистой оболочки образуется
утолщение, а на противоположной стороне — за'
падение. Микроскопически «контактная язва»
представляет собой изъязвление слизистой оболоч'
ки с воспалительным экссудатом и последующим
образованием грануляционной ткани с большим
количеством капилляров и лейкоцитов. Перехода в
рак, как правило, не бывает, поэтому нет основа'
ний относить эту форму опухолевидного образова'
ния к предраковым состояниям.

Исход при комплексном лечении в начале заболева'
ния благоприятный — язва заживает, нередко пос'
ле полного отдыха и голосового режима. В хрони'
ческой стадии необходимо хирургическое лечение
для удаления обширных грануляций.

•••••  ИнтубационнаяИнтубационнаяИнтубационнаяИнтубационнаяИнтубационная гранулёмагранулёмагранулёмагранулёмагранулёма (МКБ: J38 Болез'
ни голосовых складок и гортани, не классифи'
цированные в других рубриках) развивается
через 2–20 нед после операции и введения ла'
рингоскопа. Она может быть одно' и двухсто'
ронней. Наиболее типичным местом возник'
новения интубационной гранулёмы является
область черпаловидных хрящей. Вместе с тем
не исключено появление гранулёмы и в других
отделах гортани (голосовые складки, комиссу'
ра, субхордальное пространство). Нередко ин'
тубационная гранулёма имеет ножку. Возмож'
ны спонтанный отрыв и аспирация гранулёмы
на тонкой ножке или развитие стеноза горта'
ни.

Интубационную гранулёму необходимо дифферен'
цировать с «контактной язвой», так как ларингос'
копическая картина и особенно патогистологичес'
кая характеристика этих образований имеет много
общих черт.

•••••  АмилоидозАмилоидозАмилоидозАмилоидозАмилоидоз гортгортгортгортгортанианианианиани (МКБ: E85 Амилоидоз).
Выделяют 2 формы местного амилоидоза: уз'
ловатую и инфильтративную (диффузную), ко'
торая встречается значительно реже. Симпто'
матика при локализованном амилоидозе
гортани зависит от степени распространения
и локализации амилоида и не имеет характер'
ных клинических симптомов. Правильный
предоперационный диагноз ставят очень ред'
ко. Амилоидная псевдоопухоль имеет характер
инфильтрата светло'жёлтого, серо'розового
или серо'красного цвета. Сами белковые мас'
сы бесцветны и полупрозрачны. Окраска по'
ражённого участка зависит от кровенаполне'
ния тканей и состояния эпителия. Лечение
изолированного амилоидоза в основном хирур'
гическое с максимальным щажением хрящево'
го скелета гортани. В постановке диагноза ре'
шающее значение имеет гистологическое
исследование.

ÝÏÈÒÅËÈÀËÜÍÛÅ ÃÈÏÅÐÏËÀÑÒÈ×ÅÑÊÈÅ
ËÀÐÈÍÃÅÀËÜÍÛÅ ÏÎÐÀÆÅÍÈß

Эпителиальные гиперпластические ларингеаль'
ные поражения (эпителиальные аномалии: ке'
ратоз без атипии, кератоз с атипией — дис'пла'
зия) — предопухолевые процессы,
характеризующиеся утолщением многослойно'
го плоского эпителия без признаков атипии или
с наличием атипии его клеток. Факторами рис'
ка развития эпителиальных аномалий гортани
являются табачный дым, алкогольная интокси'
кация, гормональные нарушения и различные
профессиональные раздражения.

Эпителиальные гиперпластические поражения
гортани подразделяют на доброкачественные
(МКБ: D14.1 Доброкачественное новообразова'
ние гортани) и потенциально злокачественные,
что имеет важное значение для клинического
ведения пациента. Выделяют 4 степени пораже'
ния эпителия гортани: 1) простая гиперплазия,
2) патологическая гиперплазия, 3) атипическая
гиперплазия, 4) карцинома in situ.

•••••  ПростаяПростаяПростаяПростаяПростая гиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазия характеризуется увели'
чением количества шиповидных клеток, при
этом базальный слой остаётся без изменений.

•••••  ПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическаяПатологическая гиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазия. Увеличивается
количество базальных и парабазальных клеток,
располагающихся в среднем слое эпителиаль'
ного пласта и ориентирующихся перпендику'
лярно к базальной мембране.

•••••  АтипическаяАтипическаяАтипическаяАтипическаяАтипическая гиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазиягиперплазия. Сохраняется стра'
тификация эпителия, увеличивается количе'
ство клеток с базальной дифференцировкой,
возрастает ядерно'цитоплазматическое соот'
ношение, митозы немногочисленные (2–3 ми'
тоза в поле зрения), часто встречаются клетки
с дискератозом, возможен апоптоз.

•••••  КарциномаКарциномаКарциномаКарциномаКарцинома ininininin situsitusitusitusitu представляет собой картину
малигнизации без инвазии, стратификация
эпителия отсутствует, имеет место высокая ми'
тотическая активность (свыше 5 митозов в поле
зрения).

Макроскопически предопухолевые поражения
гортани проявляются как хронический ларин'
гит, лейкоплакия, кератоз, эритроплакия. Гис'
тологический диагноз информирует клиницис'
та о наличии у пациента доброкачественного
(простая и патологическая гиперплазия), потен'
циально злокачественного (атипическая гипер'
плазия) или фактически злокачественного (кар'
цинома in situ) поражения гортани.
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ПППППАПИЛЛАПИЛЛАПИЛЛАПИЛЛАПИЛЛОООООМАМАМАМАМАТТТТТОЗОЗОЗОЗОЗ ГГГГГОРТОРТОРТОРТОРТАНИАНИАНИАНИАНИ

Папилломы гортани (МКБ: D14.1 Доброкачествен'
ное новообразование гортани) у детей и взрослых
составляют 25% всех доброкачественных опухолей.

•••••  ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Не вызывает сомнения вирусная при'
рода папилломатоза гортани, но наличие вируса
не обязательно приводит к появлению папилло'
мы, необходимо учитывать дополнительные вли'
яния эндогенных и экзогенных факторов: хими'
ческих канцерогенов (в том числе бензпирена,
анилиновых красителей и др.), физических фак'
торов (рентгеновское излучение, УФ как солнеч'
ного спектра, так и искусственного происхожде'
ния, особенно при частом использовании
УФ'излучения в терапии простудных заболева'
ний), травмы, биологические факторы (инфек'
ции, аллергия, патология ЖКТ).

•••••  ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез. Отмечают различное течение папил'
ломатоза у детей и взрослых. Папилломы у взрос'
лых чаще малигнизируются. Папилломатоз у де'
тей, как правило, не сопровождается

озлокачествлением, но может многократно реци'
дивировать.

•••••  МорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенезМорфогенез. По гистологическому строению вы'
деляют мягкие и твёрдые папилломы.

При мягких папилломах имеют место разрастание эпителия,
разрыхление подэпителиальной ткани, инфильтрация её
лимфоидными и плазматическими клетками. Характерны'
ми для этого вида папиллом являются обильное развитие
сосудов, увеличение митозов в клетках базального слоя,
иногда явления гиперкератоза. Мягкие папилломы чаще
встречаются в детском возрасте.

В структуре твёрдых папиллом строма подэпителиаль'
ного слоя плотная, сосудов мало, значительно увели'
чен слой ороговевающего эпителия, иногда с образо'
ванием роговых луковиц. Соединительная ткань
склонна к гиалинозу.

Наиболее выраженным признаком папилломатоза горта'
ни является постоянная прогрессирующая охриплость,
переходящая в афонию и затруднённое дыхание. После
эндоларингеального удаления папиллом часто возни'
кают их рецидивы. Больные привыкают к симптомати'
ке своего состояния и могут длительно не обращаться к
врачу, в связи с чем момент малигнизации папилломы
установить бывает трудно.
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ГЛАЗНЫЕ БОЛЕЗНИ

Среди сенсорных рецепторных органов глаз человека является
основным каналом информации, определяющим поведенческие
реакции. Глаз имеет широкие корково�подкорковые связи, осу�
ществляющиеся по ретино�текто�таламо�энцефальному и рети�
но�геникуло�кортикальным путям. Свет и световой режим отно�
сятся к пусковым моментам, активизирующим или тормозящим
энергетику внутренних органов и тканей. Это объясняет связь
глаза практически со всей их патологией. Значительная часть
глазных болезней входит в качестве офтальмосиндромов во врож�
дённые и системные поражения, сопровождает сердечно�сосу�
дистую и опухолевую патологию, воспаление, эндокринные и
инфекционные заболевания, травмы, гельминтозы и т.д. Иссле�
дование состояния глаза может облегчить диагностику этих за�
болеваний, и наоборот, знание фоновых состояний позволяет
уточнить этиологию и патогенетические особенности глазных бо�
лезней.

Функционально среди анатомических структур глаза можно вы�
делить следующие системы.

 Оптическая и аккомодационная система, состоящая из роговицы, радуж�
ной оболочки, хрусталика с поддерживающим зонулярным аппаратом,
цилиарным и стекловидным телом.

 Световоспринимающая система: сетчатка со зрительным нервом, проводя�
щими путями и зрительными центрами мозга, с пигментным эпителием
сетчатки с оболочкой Бруха и питающей их хориоидеей.

 Система оттока внутриглазной жидкости (ВГЖ) с передней и задней камера�
ми, трабекулой, шлеммовым каналом, интрасклеральными выпускниками
и структурами гематоофтальмического барьера (рис. 24�1 на вклейке).

 Защитный аппарат органа зрения состоит из век, наружной фиброзной
оболочки (склера и роговица) и конъюнктивы, выполняющей роль им�
мунной ткани. К вспомогательным структурам относятся слёзные органы,
экстраокулярные мышцы, орбитальный жир и костные стенки орбиты.

 РоговицаРоговицаРоговицаРоговицаРоговица — прозрачная передняя часть защитной передней оболоч�
ки. Толщина роговицы на периферии 0,67 мм, в центре 0,52 мм.

Прозрачность роговицы обеспечивается отсутствием сосудов, правильным
кристаллоподобным расположением роговичных пластин, отграничением
от ВГЖ десцеметовой мембраной, а от прероговичной слёзной плёнки
боуменовой оболочкой и базальной мембраной эпителия. Иннервация нео�
бычайно плотная, обеспечивающая трофические процессы и сохранение
прозрачности.

Поверхностный слой роговицы представлен неороговевающим эпителием,
переходящим в области лимба в конъюнктиву глазного яблока. Поверх�
ность эпителия ворсинчатая, покрыта слёзной плёнкой, содержащей ли�
зоцим, лактоферрин и Ig. Эпителий формирует базальную мембрану, рас�
положенную на боуменовой оболочке.

1
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Строма составлена коллагеновыми пластинами, меж�
ду которыми располагаются вытянутые кератоци�
ты. Межклеточный матрикс образован кератан� и
хондроитинсульфатами и сложными сахарами.

Задняя поверхность роговицы отграничена шестигран�
ными эндотелиальными клетками, расположенны�
ми на прозрачной десцеметовой оболочке. Эндоте�
лиальные клетки и кератоциты развиваются из
элементов нервного гребня.

Иннервация роговицы осуществляется из длинных ци�
лиарных нервов, содержащих волокна первой ветви
тройничного, лицевого и скулового нервов. Нервные
волокна достигают периферии роговицы — зоны
лимба в количестве 70–80 нервных стволиков, те�
ряющих миелиновую оболочку в средних слоях и
образующих густую сеть в передних двух третях стро�
мы; затем тонкие нервные волоконца проходят
сквозь базальную мембрану, теряя шванновскую обо�
лочку, и оканчиваются на поверхностных мембра�
нах практически каждой эпителиальной клетки.

 ХрусталикХрусталикХрусталикХрусталикХрусталик — линза глаза эктодермального про�
исхождения — расположен между зрачковой
зоной радужной оболочки и стекловидным
телом. В норме хрусталик прозрачен, не со�
держит сосудов и нервов, его питание осу�
ществляется за счёт ВГЖ. Капсула линзы
является производным эпителия, в области
экватора в неё вплетаются зонулярные во�
локна, связанные цилиарными отростками.
В процессе аккомодации при сокращении
цилиарных мышц циннова связка, подвеши�
вающая хрусталик, расслабляется, его пре�
ломляющая сила увеличивается, что даёт воз�
можность видеть на близком расстоянии. Как
и способность к аккомодации, с возрастом
эластичность хрусталика уменьшается. Эпи�
телий хрусталика однослойный кубический.
В преэкваториальной зоне видны митозы, эк�
ваториальные клетки формируют волокна.
Юные волокна образуют кортикальные слои,
а старые сдвигаются в ядро хрусталика, где
теряют ядра в результате апоптоза. Актив�
ность эпителия с возрастом уменьшается.

 СтекловидноеСтекловидноеСтекловидноеСтекловидноеСтекловидное телотелотелотелотело заполняет пространство
между хрусталиком и сетчатой оболочкой,
составляя около 2/3 объёма глазного яблока.
Стекловидное тело не имеет сосудов и не�
рвов, на 99% состоит из воды и представляет
собой гидрогель (гиалуроновые кислоты, рас�
положенные в ячейках коллагеновой сети) с
высокой вязкостью.

 РадужнаяРадужнаяРадужнаяРадужнаяРадужная оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка — круглая диафрагма, рас�
положенная перед хрусталиком между передней
и задней камерами. В её центральной части
имеется зрачковое отверстие, несколько сме�
щённое медиально. Диаметр радужки 12 мм,
ширина зрачка изменяется от 1,3 до 10 мм.

Подвижность зрачкового края меняется в за�
висимости от освещения и при патологии глаза
или других органов. Цвет радужки — от тём�
но�коричневого до светло�голубого, у альби�
носов она розовая, окраска и рисунок радуж�
ки генетически детерминированы: коричневый
цвет является доминантным, голубой — рецес�
сивным. Корень радужки по всей окружности
прикреплён к склеральной шпоре и передней
поверхности цилиарного тела, остальная её
часть свободно взвешена в ВГЖ. Вокруг зрач�
кового отверстия располагается сфинктер —
мышца, суживающая зрачок. Дилататор,
расширяющий зрачок, имеет вид тонкой мы�
шечной мембраны на границе между пиг�
ментным эпителием и стромой. Он является
дериватом клеток пигментного эпителия, ци�
топлазма его клеток полярна: базальная часть,
обращённая к строме, специализирована как
сократительный аппарат, апикальная — содер�
жит ядро, пигментные гранулы и другие орга�
неллы.

Радужная оболочка тонко регулирует световой поток,
падающий на сетчатку, и поглощает избыток свето�
вой энергии. На радиальном срезе различают пере�
дний пограничный слой, представляющий собой кон�
денсацию меланоцитов стромы, и сосудистый слой,
являющийся частью стромы со сфинктером, а так�
же два задних пигментных листка с дилататором.

В строме, сформированной коллагеновыми волокна�
ми и свободно лежащими фибробластами и мела�
ноцитами, имеются тучные клетки и макрофаги,
являющиеся элементами иммунной системы. Меж�
клеточный матрикс представлен кислыми гликоза�
миногликанами. В течение жизни может происхо�
дить ремоделирование стромы и сосудов, что
формирует тополабильные знаки, используемые в
иридологии. Иннервация осуществляется из 1�й
ветви тройничного нерва. Сфинктер иннервирует�
ся парасимпатическими волокнами из ресничного
узла, дилататор — симпатическими из цилиоспи�
нального центра. Кровоснабжение радужки осуще�
ствляется из передних цилиарных артерий. Струк�
турной особенностью сосудов стромы являются
перивазальные муфты, препятствующие спадению
просвета при расширении зрачка.

 АккомодационныйАккомодационныйАккомодационныйАккомодационныйАккомодационный аппаратаппаратаппаратаппаратаппарат образуют хрусталик
с поддерживающим аппаратом и цилиарное
тело, являющееся частью увеального тракта
глаза, расположенного между радужкой и
хориоидеей. Цилиарное тело состоит из плос�
кой (pars plana), отростчатой (коронарной)
частей и стромы, в которой находится коль�
цевидная цилиарная мышца с круговым
(мышца Мюллера) и радиальным (мышца
Брюкнера) расположением волокон. Эта
мышца прикрепляется к склеральной шпо�
ре, участвует в аккомодации и способствует
оттоку ВГЖ. Обращённая внутрь глаза по�
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верхность цилиарного тела выстлана слоем
пигментного и беспигментного эпителия,
продуцирующего ВГЖ.

 СетчатаяСетчатаяСетчатаяСетчатаяСетчатая оболочкаоболочкаоболочкаоболочкаоболочка иииии зрительныйзрительныйзрительныйзрительныйзрительный нервнервнервнервнерв. Сетчатка
выстилает внутреннюю полость глаза от зубча�
той линии (ora serrata, пограничная линия меж�
ду плоской частью цилиарного тела и сетчат�
кой) до зрительного нерва. Она распластана
на пигментном эпителии, с которым тесно свя�
зана структурно и функционально. Соответ�
ственно заднему концу оптической оси и кна�
ружи от зрительного нерва располагается
жёлтое пятно. Толщина сетчатки в макуляр�
ной зоне 0,5 мм, у экватора — 0,2–0,3 мм, в
области зубчатой линии — 0,1–0,2 мм. При
отслойках сетчатки разрывы следует искать в
местах истончения. Горизонтальный диаметр
макулы 2,0 мм, вертикальный — 0,88 мм, раз�
мер центральной ямки 0,1 мм. В жёлтом пят�
не — зоне наилучшего видения — сосредото�
чены только колбочки, каждая из которых
связана с собственной ганглиозной клеткой.

 СистемаСистемаСистемаСистемаСистема оттокаоттокаоттокаоттокаоттока внутриглазнойвнутриглазнойвнутриглазнойвнутриглазнойвнутриглазной жидкостижидкостижидкостижидкостижидкости иииии ге�ге�ге�ге�ге�
матоофтальмическийматоофтальмическийматоофтальмическийматоофтальмическийматоофтальмический барьербарьербарьербарьербарьер. ВГЖ секретиру�
ется беспигментным эпителием цилиарного
тела и заполняет заднюю камеру, ограничен�
ную спереди задним пигментным листком
радужки и отростками цилиарного тела, зад�
ней поверхностью хрусталика и его подве�
шивающим аппаратом. Через зрачок жидкость
выходит в переднюю камеру, пограничными
структурами которой являются радужная обо�
лочка, роговица и хрусталик.

 ТрабекулаТрабекулаТрабекулаТрабекулаТрабекула иииии шлеммовшлеммовшлеммовшлеммовшлеммов каналканалканалканалканал. Роговично�скле�
ральная трабекула располагается на стыке
склеры, роговицы, радужки и цилиарного тела,
формирующих угол передней камеры (УПК,
рис. 24�1 на вклейке). Трабекулярная ткань
состоит из перекрещивающихся коллагеновых
волокон и выстлана эндотелиальными клет�
ками, трабекула натянута между кольцевой
склеральной шпорой и периферическим уча�
стком десцеметовой мембраны роговицы.
Поры трабекулярной ткани примерно 20 мм
диаметром. ВГЖ фильтруется через них в
кольцевой венозный синус — шлеммов канал,
а затем через интрасклеральные выпускники
в водянистые вены и вены конъюнктивы.

 СтруктурыСтруктурыСтруктурыСтруктурыСтруктуры гематоофтальмическогогематоофтальмическогогематоофтальмическогогематоофтальмическогогематоофтальмического барьерабарьерабарьерабарьерабарьера за�
щищают полифункциональные ткани сетчат�
ки, роговицы, радужной оболочки и цилиар�
ного тела от повреждающих внешних и
внутренних воздействий. Обмен ВГЖ и стро�
мы роговицы находится под контролем эн�

дотелия и десцеметовой оболочки. Артерио�
лы и капилляры радужки, базальные мемб�
раны пигментного эндотелия являются ба�
рьером для крупномолекулярных белков.
Сетчатка защищена от высокопроницаемых
хориоидальных капилляров оболочкой Бру�
ха и пигментным эпителием. Сосуды сетчат�
ки, питающие её внутренние слои, не содер�
жат фенестр. Нарушение проницаемости
структур гематоофтальмического барьера ле�
жит в основе ряда патологических процессов
(макулодистрофии, отслойки сетчатки, уве�
иты и др.).

 ВекиВекиВекиВекиВеки иииии конъюнктиваконъюнктиваконъюнктиваконъюнктиваконъюнктива выполняют защитную
функцию. Анатомическая особенность век —
нахождение в их толще волокнистого хряща
и мейбомиевы железы, нарушение функции
которых обусловливает ряд заболеваний (ха�
лазион, карцинома, мейбомит и др.).

 КонъюнктиваКонъюнктиваКонъюнктиваКонъюнктиваКонъюнктива является иммунокомпетентной
тканью глаза, в строме которой постоянно
присутствуют лимфоциты, плазматические
клетки, моноцитарные макрофаги. При ал�
лергических состояниях развиваются лимфа�
тические фолликулы.

 СклераСклераСклераСклераСклера вместе с роговицей — основная часть
фиброзной оболочки глаза — защитная и опор�
ная для внутренних оболочек ткань, состоящая
из коллагеновых и эластических волокон. У де�
тей склера эластична и растягивается при по�
вышении ВГД (буфтальм). В области заднего
полюса глаза располагается lamina cribrosa —
самый тонкий участок склеры, через который
выходят волокна зрительного нерва. Здесь мо�
жет формироваться глаукоматозная экскавация,
нарастающая при повышении ВГД. Через склеру
проходят короткие (4–6) и длинные задние ци�
лиарные артерии. Венозный отток осуществля�
ется по венам, выходящим позади экватора. По
склеральным (эмиссарным) выпускникам мо�
гут распространяться опухолевые и воспалитель�
ные процессы.

 ПридаточныйПридаточныйПридаточныйПридаточныйПридаточный аппаратаппаратаппаратаппаратаппарат глазаглазаглазаглазаглаза состоит из слёз�
ных органов, мышц, костных стенок глазни�
цы. Все эти ткани могут быть источником
опухолей мягких тканей, аденом, аденокар�
цином. В них могут возникать острые и хро�
нические воспалительные процессы и нару�
шения кровообращения.

Àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ãëàçà
Различают аномалии развития глаза (МКБ: Q10
Врождённые аномалии [пороки развития] века,

1
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слёзного аппарата и глазницы) и поражение
органа зрения при системных врождённых за�
болеваниях (табл. 24�1). Аномалии развития
глаза связаны с хромосомными нарушения�
ми. Особенно часто они вызваны дефектами
Х�хромосомы: альбинизм, пигментный рети�
нит, ретиношизиc, хориодермия, болезнь
Норри.

Мутантные гены могут быть причиной цвето�
вой слепоты (протанопия, дейтанопия). У 1/3
детей в Западной Европе со снижением зре�
ния обнаружена патология, специфичная для
аномалий развития глаза, или генетические
нарушения развития (табл. 24�1 и 24�2, прило�
жение «Наследственные болезни»).

Ñèñòåìíûå çàáîëåâàíèÿ è
ïàòîëîãèÿ îðãàíà çðåíèÿ

Орган зрения может быть вовлечён в систем�
ные заболевания, такие как синдром Шёгрена
(сухость роговицы и конъюнктивы, недоста�
точность слёзоотделения), СКВ, саркоидоз,
множественная миелома, коллагеновая болезнь,
болезнь Бехчета, дефицит витамина А и дру�
гие, главным образом инфекционные заболе�
вания — туберкулёз, корь, коревая краснуха,
бактериальный эндокардит и другие.

Çàáîëåâàíèÿ ðîãîâèöû
Защитные механизмы роговицы настолько
сложны, что не всегда удаётся определить уро�

Òàáëèöà 24-1. Àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ãëàçà

Òàáëèöà 24-2. Âðîæä¸ííûå çàáîëåâàíèÿ è ïàòîëîãèÿ îðãàíà çðåíèÿ

Глазное яблоко Хрусталик Пигментная система
Анофтальм Афакия Локальная секторальная пигментация

(меланоз)
Микрофтальм Врождённая катаракта конъюнктивы

зародышевой артерии
стекловидного тела

неполное закрытие глазной
зародышевой щели

склеры

Циклопия Колобома увеального тракта радужки
Киста глазного яблока хориоидеи зрительного нерва
Гидрофтальм сетчатки Пигментная ретинопатия
Буфтальм радужки Атрофия хориокапилляров и ПЭС
Отслойка сетчатки Ретиношизис Альбинизм и невус Оты
Персистирующие остатки Аниридия

Примечание. ПЭС — пигментный эпителий сетчатки.

Заболевание Патология глаза 
Синдром Стёрджа–Уэбера Гемангиомы век, конъюнктивы, мягких тканей орбиты, 

увеального тракта 
Синдром Дауна Веко-носовая складка, кератоконус, астигматизм 
Синдром Фабри Ангиокератомы кожи век, задняя субкапсулярная 

катаракта 
Синдром Луи-Бар Телеангиэктазии кожи век и конъюнктивы 
Олигофрения, синдром Шёгрена Понижение слёзоотделения 
Гепатолентикулярная дегенерация Отложение пигмента зелёного цвета по периферии 

роговицы 
Синдром Марфана Прогрессирующая миопия, голубые склеры, подвывих и 

вывих хрусталика 
Синдром Хиппеля—Линдау. Ангиоматоз почек, мозга, 
надпочечников 

Ангиоматоз сетчатки 

 
вень их нарушений. При любых видах повреж�
дений большое значение имеют факторы рос�
та и цитокины. Эпидермальный фактор роста
и ФРФ8 являются митогенами эпителия. Ин�

тегрины при репарации регулируют процессы
миграции и пролиферации клеток. Различные
цитокины определяются на поверхности здо�
рового глаза в слезе и прероговичной плёнке.
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Изменения активности ферментов наблюдают�
ся при раневом процессе. Потеря прозрачнос�
ти роговицы и отёк связаны с аккумуляцией
жидкости гидрофильными стромальными не�
клеточными молекулами, особенно дерматан�
сульфатов.

КератоконусКератоконусКератоконусКератоконусКератоконус (МКБ: H18.6 Кератоконус) — на�
следственная (OMIM 148300, ℜ ; OMIM
244510 и OMIM 244600, ρ) или приобретён�
ная эктазия роговицы, связанная с гипер�про�
дукцией протеаз, вызывающих деградацию
коллагена, и недостатком их ингибиторов.
Фактором риска являются хронические вос�
палительные процессы в конъюнктиве, дли�
тельное ношение контактных линз, избыточ�
ное УФ�облучение. Всё это приводит к
апоптозу кератоцитов стромы и нарушениям
синтеза коллагена в роговичных пластинах.
Базальная мембрана неравномерной толщи�
ны, наблюдаются разрывы боуменовой обо�
лочки и субэпителиальные отложения ами�
лоида. При остром кератоконусе возможны
разрывы десцеметовой оболочки.

ЭпителиальноЭпителиальноЭпителиальноЭпителиальноЭпителиально�эндотелиальнаяэндотелиальнаяэндотелиальнаяэндотелиальнаяэндотелиальная дистрофиядистрофиядистрофиядистрофиядистрофия Фук�Фук�Фук�Фук�Фук�
сасасасаса (МКБ: H18.5 Наследственные дистрофии
роговицы) — утолщение десцеметовой обо�
лочки, дегенерация эндотелиоцитов, бородав�
чатые разрастания десцеметовой оболочки,
расплавление и апоптоз кератиноцитов, мик�
рокисты, буллёзная отслойка эпителия, со�
путствующее хроническое воспаление увеаль�
ного тракта.

КККККЕРАТИТЫЕРАТИТЫЕРАТИТЫЕРАТИТЫЕРАТИТЫ

Причиной воспалительных заболеваний рого�
вицы (МКБ: H16 Кератит) могут быть вирусы,
бактерии, грибы, травмы и паразиты. По глу�
бине проникновения инфекции различают эпи�
телиальные, субэпителиальные и стромальные
изъязвления.

АденовирусныйАденовирусныйАденовирусныйАденовирусныйАденовирусный конъюнктивитконъюнктивитконъюнктивитконъюнктивитконъюнктивит [МКБ: B30.0+ Ке�
ратоконъюнктивит, вызванный аденовирусом
(H19.2*)]. Возбудитель — аденовирусы типов
3, 4, 6, 8 и 19. Неизъязвляющийся кератит
возникает в начале третьей недели и сопро�
вождается увеличением предушного узла.
Точечные субэпителиальные инфильтраты
состоят из макрофагов и лимфоцитов, воз�
никает отёк эпителия с разрывом полудес�
мосом. В ядрах эпителиальных клеток видны
скопления вирусных частиц.

ГерпетическиеГерпетическиеГерпетическиеГерпетическиеГерпетические кератитыкератитыкератитыкератитыкератиты (МКБ: B00.5+ Герпе�
тическая болезнь глаз). Возбудитель — вирус

простого герпеса. Роговица детей может ин�
фицироваться при прохождении родовых
путей. Факторы реактивации вируса: эмо�
циональные и физические стрессы, УФ�об�
лучение, избыточная инсоляция, менструация,
вакцинация и др. Рецидив может развиться
на фоне высокого титра АТ и наличия специ�
фического клеточного иммунитета. Морфоло�
гически: древовидные изъязвления эпителия,
эозинофильные внутриядерные включения,
десквамация эпителия, обнажение боумено�
вой оболочки, незначительные лимфоцитар�
ные инфильтраты. При реактивации вируса
возникает стромальный дисковидный кера�
тит с инфильтрацией, отёком, иногда с вас�
куляризацией. Истончение стромы, обнаже�
ние десцеметовой мембраны.

ДиффузныйДиффузныйДиффузныйДиффузныйДиффузный вирусныйвирусныйвирусныйвирусныйвирусный кератиткератиткератиткератиткератит может сопровож�
дать лобно�орбитальную локализацию herpes
zoster, корь, ветрянку. Паренхиматозный ке�
ратит может осложнять сифилис, туберкулёз,
лепру. Патоморфологически: лимфоцитарная
инфильтрация, некроз роговичных пластин,
васкуляризация стромы, утолщение десцеме�
товой оболочки, дегенерация эндотелиальных
клеток.

ГрибковыйГрибковыйГрибковыйГрибковыйГрибковый кератиткератиткератиткератиткератит (МКБ: H16.8 Другие формы
кератита) чаще является осложнением вирус�
ного или микробного кератита, длительно ле�
ченного антибиотиками и кортикостероида�
ми. При окраске PAS�методом выявляется
мицелий грибов. Характерны гранулематозное
воспаление и распад гранулоцитов. Заболева�
ние диагностируется без биопсии при помо�
щи конфокальной микроскопии in vivo.

ОнкоцеркозОнкоцеркозОнкоцеркозОнкоцеркозОнкоцеркоз — гельминтная инфекция, переда�
ётся укусом инфицированных насекомых
(чёрная муха). Эндемические области — Аф�
рика и Латинская Америка. Внутрирогович�
ное внедрение микрофилярий вызывает вос�
паление и помутнение роговицы.

Ïàòîëîãèÿ õðóñòàëèêà
Помутнение хрусталика — катарактакатарактакатарактакатарактакатаракта (МКБ:
H25 Старческая катаракта) — является наибо�
лее частой причиной снижения зрения и сле�
поты. Причины потери прозрачности хруста�
ликовыми волокнами не совсем понятны.
Отдельные формы катаракты обусловлены на�
следственными заболеваниями. К факторам
риска развития катаракты относят воздействия
токсических веществ, УФ, высоких темпера�
тур, радиации, ультразвука. В последнее время
выявлено значение потери кальциевого гомео�
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стаза, нарушения углеводного обмена при СД,
когда высокий уровень сахара вызывает окси�
дативный стресс и деградацию белков хруста�
лика. При старческой катаракте наиболее веро�
ятен механизм апоптоза, который продолжается
в хрусталике всю жизнь. Дифференцировка его
волокон сопровождается деградацией мембран�
ных органелл и разрушением ядерного хрома�
тина. Безъядерные уплотнённые волокна сме�
щаются к центру, формируя плотное ядро.
Любые процессы, ускоряющие апоптоз, укора�
чивают срок развития катаракты.

Основные изменения связаны с аномальной
пролиферацией эпителиальных клеток и деге�
неративными изменениями волокон и капсу�
лы хрусталика. Изменённые волокна могут
медленно резорбироваться или набухать. На�
бухший хрусталик может вызвать факоморфи�
ческую глаукому, блокируя пути оттока ВГЖ.
Деградация капсулы и хрусталиковых волокон
может сопровождаться их колликвацией — пе�
резрелая катаракта. Выход белков хрусталика
в переднюю камеру также сопровождается бло�
кадой оттока и факолитической глаукомой. В
связи с тем, что развитие хрусталика идёт за
капсуло�эпителиальным барьером, его белки
являются антигенными для тканей глаза. При
травме капсулы хрусталика возникает фако�
анафилактическая реакция с формированием
гранулематозной ткани, состоящей в основном
из меланоцитов, макрофагов и лимфоцитов.
Травмированный хрусталик может также явить�
ся причиной аутоиммунной реакции контра�
латерального глаза.

ПресбиопияПресбиопияПресбиопияПресбиопияПресбиопия (возрастное ослабление аккомо�
дационной способности глаза; МКБ: H52.4
Пресбиопия) связана с уплотнением волокон
хрусталика в результате апоптоза. Эластичность
волокон уменьшается, процесс аккомодации
нарушается, при зрении вблизи хрусталик пе�
рестаёт приобретать сферическую форму. Точ�
ка ясного видения удаляется от глаза, что мо�
жет быть компенсировано очками.

Ïàòîëîãèÿ óâåàëüíîãî òåëà
ВоспалительныеВоспалительныеВоспалительныеВоспалительныеВоспалительные процессыпроцессыпроцессыпроцессыпроцессы (МКБ: H20 Иридо�
циклит). В тканях увеального тракта наблюда�
ются все виды воспаления и все его стадии.
Особенностью глазного яблока является выход
экссудата и мигрирующих клеток воспаления
в практически бесклеточные пространства стек�
ловидного тела, передней и задней камер. Это
сопровождается отложением преципитатов,
состоящих из лимфоцитов, макрофагов и эк�

ссудата на задней поверхности роговицы. При
обильном выпоте в переднюю камеру форми�
руется гипопион, состоящий из мигрирующих
клеток воспаления и экссудата. Отёк и гипере�
мия радужки создают условия для слипчивого
воспаления зрачкового края с капсулой хрус�
талика и формирования задних синехий или ок�
клюзии (кольцевидного спаивания края зрачка
с хрусталиком). Смещение вперёд иридохрус�
таликовой диафрагмы в результате экссудации
приводит к возникновению в УПК передних
синехий, препятствующих оттоку ВГЖ, прово�
цируя возникновение вторичной глаукомы.
Инфильтрация и отёк цилиарного тела приво�
дят к гиперсекреции ВГЖ и повышению ВГД,
что может смениться гипотонией. Отёк плос�
кой части цилиарного тела сопровождается от�
слойкой хориоидеи. Возможны инфильтрация
и отёк цилиарной мышцы и зонулярного аппа�
рата, осложняющиеся нарушением аккомода�
ции и подвывихом хрусталика. Экстравазаль�
ное скопление экссудата в хориоидее приводит
к отслойке пигментного эпителия сетчатки, се�
розной отслойке сетчатки. В макулярной обла�
сти эти изменения наблюдаются чаще и выра�
жены в большей степени.

Спецификой пролиферативной стадии воспа�
ления является пролиферация пигментного
эпителия сетчатки, который теряет способность
синтезировать меланин и превращается в фиб�
робластоподобные клетки. В радужке и цили�
арном теле могут возникать скопления пигмен�
тного эпителия и реактивный ангиогенез.
Присутствие крупномолекулярного белка в
ВГЖ и лизис капсулы хрусталика приводят к
вторичной катаракте, деструкции стекловидно�
го тела, швартообразованию и вторичной от�
слойке сетчатки с развитием глиальной ткани.

СимпатическаяСимпатическаяСимпатическаяСимпатическаяСимпатическая офтальмияофтальмияофтальмияофтальмияофтальмия (МКБ: H44.1 Другие
эндофтальмиты) — специфическое для глаза
двухстороннее воспаление увеального тракта,
связанное с аутоиммунной реакцией на соб�
ственные увеоретинальные Аг. Заболевание
начинается от 2 нед до 8 нед после травмы с
пролапсом и размозжением внутренних оболо�
чек. Скрытый период до заболевания контра�
латерального глаза от 10 дней до нескольких лет.
Увеальный тракт утолщён, инфильтрирован
скоплениями эпителиоидных клеток, по пери�
ферии которых располагаются лимфоциты и
эозинофилы. Гранулематозные узелки локали�
зуются под мембраной Бруха, отслаивая её и
вызывая разрушение и миграцию клеток пиг�
ментного эпителия сетчатки. Эпителиоидные
клетки могут содержать гранулы пигмента. Ле�
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чение кортикостероидами изменяет картину и
затрудняет диагностику, серологические иссле�
дования её подкрепляют.

Çàáîëåâàíèÿ ñåò÷àòêè
Дисциркуляторные процессы, возникающие на фоне
ГБ, атеросклероза и СД, являются наиболее частой
патологией сетчатки. Особенности кровоснабжения
сетчатки заключаются в разных источниках питания
внутренних (центральная артерия сетчатки) и наруж�
ных (короткие цилиарные артерии и хориоидея) сло�
ёв, обусловливая различный патогенез заболеваний.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÂÍÓÒÐÅÍÍÈÕ ÑËÎÅÂ

ГГГГГипертоническаяипертоническаяипертоническаяипертоническаяипертоническая ретинопатияретинопатияретинопатияретинопатияретинопатия (МКБ: H36.8*
Другие ретинальные нарушения при болезнях,
классифицированных в других рубриках) вы�
ражается в сужении просвета артерий мышеч�
ного типа (центральная артерия сетчатки и 2
её первые ветви) и артериол. В начале заболе�
вания характерны спазматические состояния
сосудов, со временем переходящие в склеро�
тические. Стенки артерии утолщаются, что
особенно заметно в местах их перекреста с ве�
нами и венулами, где сосуды имеют одну ад�
вентициальную оболочку. Склерозированный
артериальный сосуд сдавливает венозный, вы�
зывая застойные явления. Длительная артери�
альная гипертензия приводит к нарушению
проницаемости стенки сосудов, деэндотелиза�
ции, плазмо� и геморрагиям. При дистрофи�
ческих изменениях мышечной оболочки воз�
никает неравномерность толщины и создаются
условия для окклюзий в местах сужения. Об�
литерация с утратой кровотока офтальмоско�
пически характеризуется как «серебряная про�
волока», а отложения в стенке балластных
веществ и холестерина — как «медная». Кро�
воизлияния и плазморрагии в слое волокон
свидетельствуют о нарушении эндотелиальной
выстилки сосудов и перехода ангиопатии в ре�
тинопатию с прогрессирующими ишемически�
ми нейродегенеративными процессами в рети�
нальной ткани с нарастанием количества
свободных радикалов и выраженности апопто�
за.

Кровоизлияния и плазморрагии в зависимости от глу�
бины распространения в слоях сетчатки имеют раз�
ную офтальмологическую картину. Кровоизлияния
в слое волокон — полосчатые, имеют форму язы�
ков пламени, в сетчатом слое — округлые и т.д.

ИшемическаяИшемическаяИшемическаяИшемическаяИшемическая ретинопатияретинопатияретинопатияретинопатияретинопатия (МКБ: H36.8* Дру�
гие ретинальные нарушения при болезнях,
классифицированных в других рубриках) про�

является временным или постоянным закры�
тием центральной артерии сетчатки или её вет�
вей. Офтальмоскопически определяется серо��
белый отёк внутренних слоёв сетчатки.
Макулярная область из�за истончения внут�
ренних слоёв сохраняет свой обычный вид и
по контрасту выглядит как «вишнёвая косточ�
ка». Гистологически в центральной артерии
сетчатки определяются пролифераты эндоте�
лиальных клеток и все типичные изменения,
характерные для артерий мышечного типа и
артериол. Гистологически в сетчатке опреде�
ляются некрозы во внутренних слоях (волокон,
ганглиозных клеток зернистом и плексиформ�
ном). Фоторецепторы остаются интактными.
После резорбции некротической ткани глиоз
минимален, сетчатка истончена. Причиной ок�
клюзии центральной артерии сетчатки могут
быть тромбозы (внутрисосудистое свёртывание
крови), стеноз (атеросклеротическое утолще�
ние стенок), эмболия при сужении сонных ар�
терий, так как при повышенном содержании
холестерина в крови в зоне бифуркации могут
оседать кристаллы холестерина. При бактери�
альной эмболии возможно развитие эндоф�
тальмита.

АтеросклеротическаяАтеросклеротическаяАтеросклеротическаяАтеросклеротическаяАтеросклеротическая ретинопатияретинопатияретинопатияретинопатияретинопатия (МКБ:
H36.8* Другие ретинальные нарушения при
болезнях, классифицированных в других руб�
риках) возникает вследствие длительной ише�
мии, картина изменений та же, что в поздних
стадиях ГБ.

ТТТТТромбозромбозромбозромбозромбоз центральнойцентральнойцентральнойцентральнойцентральной венывенывенывенывены сетчаткисетчаткисетчаткисетчаткисетчатки иииии еёеёеёеёеё ветвейветвейветвейветвейветвей
(МКБ: H34 Окклюзия сосудов сетчатки) харак�
теризуется множественными кровоизлияния�
ми в слое волокон, в преретинальном про�
странстве и в глубже лежащих слоях. Причиной
тромбоза могут быть флебиты (у молодых) и
атеросклеротические изменения в централь�
ной артерии сетчатки, что замедляет общий
кровоток и создаёт условия для тромбоза. Вены
застойно полнокровны и извиты, кровоизлия�
ния связаны с дефектами в сосудистой стенке.
Возможен перифокальный отёк ретинальной
ткани и зрительного нерва из�за нарушения
оттока межклеточной жидкости. В зависимос�
ти от калибра тромбированного сосуда очаг
рецидивирующих кровоизлияний ишемичес�
кой геморрагической ретинопатии может ос�
ложняться имбибицией стекловидного тела,
частичным или полным гемофтальмом. Час�
тым осложнением тромбоза центральной вены
сетчатки является вторичная геморрагическая
глаукома, возникающая на фоне неоваскуля�
ризации — рубеоза радужной оболочки в ответ
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на синтез в ишемизированной сетчатке ангио�
генного фактора. В сетчатке — глиоз, форми�
рование кист и фиброзных тяжей.

ДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическая ретинопатияретинопатияретинопатияретинопатияретинопатия (МКБ: H36.0* Ди�
абетическая ретинопатия) является одной из
лидирующих причин слепоты в развитых стра�
нах. У 20–40% больных с начальной стадией
СД имеется глазная симптоматика. Инсулин�
зависимый (тип I) и инсулиннезависимый (тип
II) диабет сопровождается ретинопатией в не�
пролиферативной или пролиферативной фор�
ме, коррелирующей с терапевтическим конт�
ролем за углеводным обменом. Чем меньше
выражены нарушения углеводного обмена, тем
меньше частота ретинопатий. Ведущими в па�
тогенезе диабетических ретинопатий являют�
ся грубые нарушения микроциркуляторного
русла, сочетающиеся с активацией лимфоци�
тарно�моноцитарного звена иммунитета. Миг�
рация иммунокомпетентных клеток в ткань
сетчатки усиливает структурные изменения
микроциркуляторного русла (облитерация ка�
пилляров, микроаневризмы, новообразован�
ные сосуды, окклюзия артериол). Ишемия сет�
чатки сопровождается пероксидазным
повреждением клеточных мембран, инактива�
цией и трансформацией ферментов в результа�
те усиления свободнорадикального окисления
в тканях.

НепролиферативнаяНепролиферативнаяНепролиферативнаяНепролиферативнаяНепролиферативная диабетическаядиабетическаядиабетическаядиабетическаядиабетическая ретинопатияретинопатияретинопатияретинопатияретинопатия по�
ражает задний отдел глаза. Вены извиты, имеются
сегментарные сужения и расширения, паравазальные
кровоизлияния. Вокруг микроаневризм в слое воло�
кон формируются белковые преципитаты. С возрас�
том усиливается деэндотелизация сосудов во внут�
ренних слоях сетчатки.

ПролиферативнаяПролиферативнаяПролиферативнаяПролиферативнаяПролиферативная диабетическаядиабетическаядиабетическаядиабетическаядиабетическая ретинопатияретинопатияретинопатияретинопатияретинопатия. Осо�
бенностью течения пролиферативной формы диабе�
тической ретинопатии является нарастающая ише�
мия сетчатки, следствием которой могут быть
неоваскуляризация и глиоз, связанный с миграцией
астроцитов вдоль стенки новообразованных сосудов.
Неоангиогенез никогда не бывает полноценным.
Формирующиеся сосуды тонкостенные, они имеют
перегибы, сужения и расширения, что резко нару�
шает кровоток в микроциркуляторном русле и угро�
жает кровоизлияниями. В сетчатке образуются ла�
кунарные полости, глиозные пролифераты. Сосуды
врастают в стекловидное тело, что осложняется ге�
мофтальмом. Типичным для СД является присоеди�
нение гипертонических и атеросклеротических из�
менений сосудистой стенки, что утяжеляет состояние
сетчатки и окружающих тканей. Развиваются диабе�
тическая макулопатия, кровоизлияния в стекловид�
ное тело с последующими фиброзом и тракционной
отслойкой сетчатки. Резкое снижение зрения или
слепота являются плохим прогностическим факто�
ром в жизни пациента: через 6–10 лет он может по�

гибнуть от сердечной или почечной недостаточнос�
ти.

ДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическаяДиабетическая катарактакатарактакатарактакатарактакатаракта иииии иридопатияиридопатияиридопатияиридопатияиридопатия (МКБ: H28.0*
Диабетическая катаракта) являются частью диабе�
тических изменений органа зрения. Для иридопатии
характерно развитие фиброваскулярной плёнки с но�
вообразованными сосудами на передней поверхнос�
ти радужки (рубеоз) и в углу передней камеры, что
ведёт к вторичной глаукоме с рецидивирующими кро�
воизлияниями — злокачественная геморрагическая
глаукома.

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß ÍÀÐÓÆÍÛÕ ÑËÎÅÂ
ÑÅÒ×ÀÒÊÈ

СтарческаяСтарческаяСтарческаяСтарческаяСтарческая макулярнаямакулярнаямакулярнаямакулярнаямакулярная дистрофиядистрофиядистрофиядистрофиядистрофия (МКБ: H35.3
Дегенерация макулы и заднего полюса) входит
в число лидирующих причин необратимого
снижения зрения в развитых странах у людей
старше 50 лет. Факторами риска являются ате�
росклероз с повышенными значениями содер�
жания холестерина (240 мг/дл и выше), ГБ (АД
160/95 мм рт.ст. и выше), курение, степень
пигментации глазного яблока и др. Анатомо�
физиологические особенности строения маку�
лярной области создают предпосылки для воз�
никновения патологического процесса при
малейших дисциркуляторных процессах в мик�
роциркуляторном русле наружных слоёв сет�
чатки. В макулярной области и особенно в её
центральной ямке происходит истончение
внутренних слоёв сетчатки. Исчезает слой не�
рвных волокон, ганглиозные клетки сдвигают�
ся к периферии, образованной фоторецептор�
ной зоной наружного слоя и состоящей из
крупных колбочек, каждая из которых напря�
мую связана с одной ганглиозной клеткой.
Питание фовеолярной зоны зависит только от
хориоидальных сосудов. Спецификой микро�
циркуляторного звена в этой области является
наличие широкой хориокапиллярной сети, от�
граниченной от фоторецепторной зоны мощ�
ной базальной мембраной пигментного эпи�
телия (мембрана Бруха).

В части капилляров мембрана Бруха является их не�
посредственной стенкой. Защищая сетчатку, она
адсорбирует балластные белки: амилоидные, ЛП,
холестерин при гиперхолестеринемии и другие ток�
сические вещества, в том числе и некоторые ЛС.
Другой структурной частью гематоретинального ба�
рьера является однорядный слой кубических кле�
ток пигментного эпителия, тесно связанных между
собой опоясывающими десмосомами. Эти клетки
постоянно фагоцитируют отработанные липидные
диски наружных отделов палочек и колбочек. В ли�
зосомах пигментного эпителия сетчатки происхо�
дит их деградация. С возрастом возникает непол�
ная деградация липидных дисков, вызывая
накопление липофусцина, что приводит к нараста�
нию липидной пероксидации и дегенеративным
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изменениям пигментного эпителия и фоторецеп�
торов. Дальнейшая стадия старческой макулярной
дистрофии связана с экссудацией и кровоизлияни�
ями из хориокапиллярного слоя, появляются де�
фекты в патологически изменённой мембране Бру�
ха, возможна отслойка пигментного эпителия,
который мигрирует в сетчатку, образуя очаги ги�
перпигментации и продуцируя фиброзную ткань.
Клинически развивается картина макулярной де�
генерации с потерей центрального зрения, рециди�
вирующими кровоизлияниями, экссудацией, субре�
тинально новообразованными сосудами.
Пролиферативные процессы в пигментном эпите�
лии и фибробластах хориоидеи могут симулировать
внутриглазную опухоль (тумороподобные или дис�
ковидные формы старческой макулярной дистро�
фии).

РетинопатияРетинопатияРетинопатияРетинопатияРетинопатия недоношенныхнедоношенныхнедоношенныхнедоношенныхнедоношенных (ретролентальная
фиброплазия; МКБ: H35.1 Преретинопатия)
является ятрогенным заболеванием недоно�
шенных детей, которых 50 лет тому назад по�
мещали в кислородные палатки. Гипероксия,
перемежавшаяся с гипоксией, являлась причи�
ной повреждения эндотелиальных клеток и
нарушения развития сосудов сетчатки. При
переходе на атмосферное дыхание в повреж�
дённых сосудах активизируются процессы про�
лиферации, вызванные выделением в ишеми�
зированной сетчатке ангиогенного фактора
роста эндотелиальных клеток. Вазо�пролифе�
ративные процессы приводят к тяжёлой пато�
логии сетчатки и стекловидного тела, необра�
тимой слепоте у недоношенных детей.

ОтслойкаОтслойкаОтслойкаОтслойкаОтслойка сетчаткисетчаткисетчаткисетчаткисетчатки (МКБ: H33 Отслойка и раз�
рывы сетчатки). В эмбриогенезе (при образо�
вании из глазного пузыря глазного бокала)
происходит формирование соединения между
пигментным эпителием и нейроэпителием сет�
чатки. В норме пространство между концевы�
ми отделами фоторецепторов заполнено гли�
копротеинами, а реснички клеток пигментного
эпителия входят в промежуточное простран�
ство между палочками и колбочками, что даёт
довольно прочное соединение, напоминающее
«застёжку�молнию». Факторы риска отслойки
сетчатки: миопия с увеличением переднезад�
него диаметра глазного яблока, дегенерация
сетчатки, травмы, тракции в связи с фиброти�
зирующими процессами в стекловидном теле
и др. При этой патологии возникает ослабле�
ние системы фиксации, что осложняется от�
слойкой сетчатки от пигментного эпителия.
Наружные слои сетчатки оказываются изоли�
рованными от хориоидальных источников кро�
вообращения и пигментного эпителия. Это
приводит к дегенерации фоторецепторных кле�
ток. Вот почему так важна срочная операция

при отслойке сетчатки. Площадь отслоенного
нейроэпителия может быть разной — от ло�
кальной до секторальной и тотальной. Локаль�
ная отслойка сетчатки возникает вокруг дыр�
чатых разрывов в результате дегенерации или
травм. Блокада разрывов ведёт к рассасыванию
субретинальной жидкости. Тракционная от�
слойка связана с формированием витреорети�
нальных тяжей при организации травм, с деге�
нерацией стекловидного тела и наиболее часто
с пролиферирующей диабетической ретинопа�
тией. Экссудативная отслойка сетчатки харак�
терна для опухолей хориоидеи (меланома, ге�
мангиома), она также возникает при
воспалительных процессах и нарушении кро�
вообращения в хориоидее.

Ãëàóêîìà
Глаукома (МКБ: H40–H42 Глаукома) — обшир�
ная группа заболеваний, основными симптома�
ми которых является повышение ВГД с последу�
ющей невропатией зрительного нерва и
сетчатки. В норме ВГЖ продуцируется беспиг�
ментным эпителием цилиарных отростков, за�
полняет заднюю камеру и через зрачок выходит
в переднюю камеру глаза. По структурам УПК
попадает через юкстаканаликулярную ткань в
шлеммов канал, циркулярно расположенный на
границе роговицы и склеры. УПК сформирован
корнем радужки, роговицы, карнизом цилиар�
ного тела. Наиболее функционально нагружен�
ной является ткань трабекулы, имеющей сете�
видное строение и натянутой между склеральной
шпорой и периферической частью десцеметовой
оболочки роговицы. В движении ВГЖ участву�
ют радужка (смещение зрачкового края при су�
жении и расширении зрачка), цилиарная мыш�
ца, сухожилие которой прикрепляется к
склеральной шпоре. При натяжении трабекулы
межтрабекулярное пространство увеличивается,
отток улучшается. От шлеммова канала отходят
примерно 20 интрасклеральных коллекторов,
впадающих в вены конъюнктивы. Факторами
риска развития глаукомы являются частичная
или полная блокада зрачка (сращение его края с
капсулой хрусталика), увеличение объёма хрус�
талика (СД, травма, воспаление увеального трак�
та), увеличение вязкости ВГЖ при экссудации и
кровоизлияниях. Наиболее уязвимыми местами
оттока ВГЖ является УПК — при смещении впе�
рёд иридохрусталиковой диафрагмы он может
быть закрыт корнем радужки. В фильтрацион�
ном аппарате трабекулы с возрастом развивают�
ся дегенеративные изменения, создающие со�
противление оттоку. Юкстаканаликулярная
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ткань по объёму фильтрационной поверхности
значительно меньше трабекулы, она может бло�
кироваться балластными белками (амилоид, ЛП,
белки плазмы, гранулы меланина, эритроциты,
фрагменты цитоплазмы разрушающихся клеток,
кристаллы холестерина, кальция и др.). Увели�
чение объёма юкстаканаликулярной ткани при�
водит к сужению или облитерации просвета
шлеммова канала. Другим механизмом измене�
ния его просвета является отслойка и пролифе�
рация эндотелиальных клеток. Те же изменения
могут происходить в интрасклеральных сосудах,
проходимость которых зависит от состояния ок�
ружающей их склеры. При нарушении синтеза
коллагена и гликопротеинов в склероцитах воз�
никает их облитерация в результате пролифера�
тивных процессов и отложения балластных бел�
ков.

Классификация

•  Первичная открытоугольная глаукома.

•  Закрытоугольная глаукома.

•  Врождённая глаукома (пороки развития УПК, ра�
дужки и цилиарного тела).

•  Вторичная глаукома: а) с блокадой УПК, б) со зрач�
ковым блоком, в) с цилиолентикулярным блоком (вы�
вих хрусталика, синдром Марфана), г) глаукома с ру�
беозом радужки (СД, ишемия радужки и сетчатки).

•  Необратимая глаукома: прогрессивная эссенциаль�
ная атрофия радужки, иридошизис, внутриглазные
опухоли.

 ПервичнаяПервичнаяПервичнаяПервичнаяПервичная открытоугольнаяоткрытоугольнаяоткрытоугольнаяоткрытоугольнаяоткрытоугольная глаукомаглаукомаглаукомаглаукомаглаукома (МКБ:
H40.1 Первичная открытоугольная глаукома) яв�
ляется лидирующей среди остальных форм. На�
блюдается у 1% населения старше 40 лет. Пре�
пятствие оттоку ВГЖ начинается с
трабекулярного аппарата и прогрессирующей
дегенерации зрительного нерва. Заболевание
иногда носит наследственный характер (см.
приложение «Наследственные болезни»). Дек�
саметазоновый тест может выявить первичную
открытоугольную глаукому тогда, когда стойкое
повышение ВГД ещё не наступило. Кортико�
стероиды нарушают экспрессию специфических
молекул межклеточного матрикса (фибронекти�
на, ламинина, эластина и коллагена), эти белки
обеспечивают адгезию клеток и клеточно�мат�
риксные связи. Одной из причин препятствия
оттоку ВГЖ может быть отложение амилоида в
трабекулярном аппарате, радужке и склере при
локальном старческом амилоидозе, частота ко�
торого увеличивается с возрастом. Морфологи�
чески в трабекуле отмечаются сужение и обли�
терация межтрабекулярных пространств в
результате деэндотелизации трабекул, расплав�
ления коллагеновых остовов, появления волок�

нистых и амилоидных белков, а также мелани�
новых пигментных гранул в межтрабекулярных
щелях. Развиваются склероз юкстаканаликуляр�
ной ткани, блокада и облитерация шлеммова
канала. В склере наблюдаются дегенеративные
процессы в ацеллюлярной и пролиферативной
формах. При ацеллюлярной глаукоме уменьша�
ется количество склероцитов, остальные дист�
рофически изменены, нарушен синтез гликоп�
ротеинов и коллагена. В радужной оболочке,
содержащей большое количество артериол и ве�
нул, развиваются ишемические процессы, свя�
занные с облитерацией микроциркуляторного
русла вследствие отложения балластных белков,
расщепления и утолщения базальной мембра�
ны эндотелиальных клеток (рис. 24�2 на вклей�
ке). Возникают очаговые некрозы в поверхност�
ных и стромальных слоях, развивается
дистрофия зрачковых мышц и меланоцитов —
всё это сопровождается выходом в ВГЖ мелани�
новых гранул, фрагментов и органелл цитоплаз�
мы. Меланиновые гранулы, попадая в ВГЖ, те�
ряют отграничивающую мембрану. Токсические
меланопротеиды лизирующе действуют на струк�
туры УПК, увеличивая препятствие оттоку ВГЖ
и провоцируя повышение ВГД. Ишемические
процессы прогрессируют и в заднем отделе гла�
за, преимущественно в сетчатке и в зрительном
нерве. Они связаны с нарушением кровообра�
щения во внутренних слоях сетчатки в результа�
те повышения ВГД. Компрессивная ишемия
включает программу клеточной гибели гангли�
озных клеток сетчатки, с которым связана пере�
дача нервных импульсов в мозг по достаточно
длинному зрительному пути. Одновременно
тормозятся механизмы, обеспечивающие выжи�
ваемость клеток. Апоптоз (запрограммирован�
ная клеточная гибель) может быть растянутым
во времени, тогда его промежуточной стадией
является дистрофия нейронов с нарушением их
энергетического баланса. Недостаток кислоро�
да ведёт к повреждению митохондрий, деграда�
ции аксонов, что клинически проявляется сни�
жением остроты зрения и выпадениями в поле
зрения.

 ЭЭЭЭЭксфолиативнаяксфолиативнаяксфолиативнаяксфолиативнаяксфолиативная глаукомаглаукомаглаукомаглаукомаглаукома (МКБ: H40.8 Дру�
гая глаукома) наиболее часто связана с локаль�
ным старческим амилоидозом. Продуцентами
амилоидного белка могут быть пигментный эпи�
телий и меланоциты радужки. Балластные фиб�
риллярные белки выходят в межклеточный мат�
рикс, скапливаются по краю зрачка и в передней
капсуле хрусталика. С током ВГЖ они попада�
ют в трабекулярный аппарат, блокируя его и
вызывая повышения ВГД. Волокнистый белок

Text
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PAS�положителен, окрашивается Конго крас�
ным.

 ЗЗЗЗЗакрытоугольнаяакрытоугольнаяакрытоугольнаяакрытоугольнаяакрытоугольная глаукомаглаукомаглаукомаглаукомаглаукома (МКБ: H40.2 Пер�
вичная закрытоугольная глаукома) сочетается с
генетически обусловленным узким профилем
УПК, гиперметропией (короткая передняя ось
глазного яблока), большими размерами хруста�
лика. Расширение зрачка при этих условиях мо�
жет приводить к закрытию УПК корнем радуж�
ки, что блокирует отток ВГЖ. Для
закрытоугольной глаукомы характерны возник�
новение острых приступов глаукомы с помутне�
нием роговицы, снижением зрения, появлени�
ем радужных кругов вокруг источника света,
покраснение глаза в связи с застойными явле�
ниями в венозной системе глаза. Это острое со�
стояние требует немедленного гипотензивного
лечения, так как ишемия сетчатки в результате
повышения ВГД может сопровождаться гибелью
нейронов, особенно ганглиозных клеток, наи�
более чувствительных к гипоксии. Повторные
приступы приводят к формированию передних
синехий в УПК, спаиванию его корнеосклераль�
ной стенки и к стойкому повышению ВГД.

 ВВВВВторичнаяторичнаяторичнаяторичнаяторичная глаглаглаглаглаукомаукомаукомаукомаукома (МКБ: H40.3 Глаукома вто�
ричная посттравматическая, H40.4 Глаукома
вторичная вследствие воспалительного заболе�
вания глаза, H40.5 Глаукома вторичная вслед�
ствие других болезней глаз, H40.6 Глаукома вто�
ричная, вызванная приёмом лекарственных
средств) является синдромом, осложняющим
травмы глазного яблока, увеиты, иридоцикли�
ты, сопровождающиеся формированием окклю�
зии зрачка, возникновением передних и задних
синехий. Наиболее тяжёлые формы вторичной
глаукомы: повышение ВГД при рубеозе радуж�
ки, возникающем при крайних степенях ише�
мии внутренних оболочек глаза при пролифе�
рирующей диабетической ретинопатии,
тромбозе центральной вены сетчатки и её вет�
вей.

 ВВВВВрождённаярождённаярождённаярождённаярождённая глаукомаглаукомаглаукомаглаукомаглаукома (МКБ: Q15.0 Врождён�
ная глаукома) диагностируется у детей первых
лет жизни, обусловлена дефектами путей отто�
ка разной степени выраженности. Проявляется
растяжением роговицы и склеры и формирова�
нием буфтальма. Незначительные пороки филь�
трационного аппарата сочетаются с врождённой
близорукостью.

 ГГГГГлалалалалаукомаукомаукомаукомаукома ссссс низкимнизкимнизкимнизкимнизким давлениемдавлениемдавлениемдавлениемдавлением (МКБ: H40.8 Дру�
гая глаукома). Этиопатогенез далёк от разреше�
ния. Клинически отмечены дефицит кровоснаб�
жения в перипапиллярной области, развитие
атрофических очагов вокруг зрительного нерва.

Может протекать на фоне общей гипотонии.
ВГД не повышается.

Для всех форм глауком характерна глаукоматоз�
ная экскавация зрительного нерва, связанная с де�
генерацией и атрофией нервных волокон, насту�
пающая в результате ишемического апоптоза
ганглиозных клеток. Глубокая глаукоматозная эк�
скавация обусловлена прогибом решётчатой пла�
стинки (lamina cribrosa) при высоких значениях
ВГД. В роговице могут наблюдаться субэпители�
альная фиброваскулярная плёнка и дегенератив�
ные изменения эндотелия (рис. 24�2 на вклейке).

Îïóõîëè ãëàçà
Специфическими опухолями органа зрения
(МКБ: C69 Злокачественное новообразование
глаза и его придаточного аппарата, D31 Доброка�
чественное новообразование глаза и его придаточ�
ного аппарата) являются ретинобластома, исхо�
дящая из сетчатки, и меланобластома, чаще
наблюдающаяся в хориоидальной части увеально�
го тракта. В области век наблюдаются практичес�
ки все виды опухоли, исходящие из кожного эпи�
телия и его придатков. Органную специфику
имеют только аденокарциномы мейбомиевых же�
лёз, располагающиеся в толще волокнистых хря�
щей верхнего и нижнего века. В клинической прак�
тике проводится дифференциальная диагностика
между воспалительным процессом — халазионом
и аденомой или аденокарциномой мейбомиевых
желёз.

 ХалазионХалазионХалазионХалазионХалазион — опухолеподобное заболевание, па�
тогенез которого заключается в закрытии про�
света мейбомиевых желёз эпителиальными
пробками или сгустившимся секретом, что чаще
развивается на фоне гипоавитаминоза А. Ско�
пившийся в дольках железы секрет, основной
составляющей которого являются липиды, вы�
ходит в межклеточный матрикс хряща и вызы�
вает развитие гранулематозного воспаления —
олеогранулёму. Инфильтрат состоит из лимфо�
цитов, моноцитов/макрофагов, нагруженных
каплями жира, эпителиоидных клеток и ПЯЛ.
Характерным является формирование «каверн»
— пустот в инфильтрате в местах скопления ли�
пидных капель, растворяющихся при обработке
препарата ксилолом и спиртами. Клиническая
картина начальной стадии аденокарциномы и
халазиона одинаковы. Рекомендуется гистоло�
гическое исследование рецидивирующих и слив�
ных форм халазиона.

 БазалиомаБазалиомаБазалиомаБазалиомаБазалиома век.век.век.век.век. Опухоли, располагающиеся на
ресничном и маргинальном краях, при распро�

1



698698698698698 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ãëàâà 24

странении на слизистую оболочку век прогрес�
сируют с разрушением всей толщи век, что тре�
бует неотложного лечения.

 ЭпителиомаЭпителиомаЭпителиомаЭпителиомаЭпителиома БовенаБовенаБовенаБовенаБовена иииии плоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточнаяплоскоклеточная кар�кар�кар�кар�кар�
циномациномациномациномацинома являются наиболее частой формой
предрака и рака конъюнктивы.

 ОпухолиОпухолиОпухолиОпухолиОпухоли орбиты.орбиты.орбиты.орбиты.орбиты. В содержимом орбиты и её
костных стенок обнаруживаются все виды опу�
холей мягких тканей, периоста и костей.

ÂÍÓÒÐÈÃËÀÇÍÛÅ ÎÏÓÕÎËÈ

Злокачественные меланомы развиваются из ме�
ланоцитов увеального тракта, ретинобластомы —
из незрелых нейронов сетчатки. Кроме мелано�
бластомы и ретинобластомы, из внутренних обо�
лочек глаза могут развиваться аденомы и адено�
карциномы из цилиарного эпителия;
глионевромы, нейрофибромы, шванномы из не�
рвных волокон, гемангиомы и эндотелиомы.

МММММЕЛАНОМАЕЛАНОМАЕЛАНОМАЕЛАНОМАЕЛАНОМА

Меланома (меланобластома) является наиболее
частой внутриглазной опухолью. Пигментные
невусы и меланомы чаще наблюдаются в заднем
отрезке глаза. Источником их являются мелано�
циты увеального тракта, опухоли из пигментно�
го эпителия сетчатки наблюдаются редко. Но�
вообразование начинается в наружных слоях
хориоидеи в виде пролиферата меланоцитарных
клеток, инфильтрирующего все слои хориоидеи
и сдавливающего хориокапиллярный слой. Кли�
нически эта стадия соответствует появлению на
глазном дне выступающего на 1–2 мм серовато�
�аспидного очага с застойными изменениями в
сосудах хориоидеи по его периферии. Опухоль
медленно увеличивается, нарастает её выстоя�
ние. В мембране Бруха появляются истончения
и разрывы, через которые опухолевые массы вы�
ходят в субретинальное пространство. Темп рос�
та опухоли увеличивается в связи с тем, что на её
вершине прогрессируют клеточная анаплазия и
неоангиогенез. Под сетчаткой — экссудативный
выпот. Клинически возникает отслойка сетчат�
ки на большом протяжении, падает острота зре�
ния. Соответственно расположению опухоли
возникают дефекты в поле зрения.

Микроскопически различают следующие формы
меланом хориоидеи и радужки.

Веретеноклеточные меланомы (тип А, МКБ: (C69.4)
M8773/3 Веретеноклеточная меланома типа А) со�
стоят из однообразных вытянутых клеток с волок�
нистой цитоплазмой, содержащей гранулы мелани�
на. Клетки формируют перекрещивающиеся

потоковые структуры. При серебрении выявляется
густая аргентофильная сеть. Митозы редки, неовас�
куляризация не выражена. Ядра с плотным хромати�
ном, ядрышки отсутствуют. Выживаемость через 10
лет составляет 81,2%.

Веретеноклеточные меланомы (тип Б, МКБ: (C69.4)
M8774/3 Веретеноклеточная меланома типа В). Клет�
ки менее вытянуты, содержат крупное овальное ядро
с отчётливым ядрышком. Митозы более частые. Яд�
рышковые организаторы выявляются в большинстве
клеток в количестве от 2 до 7. Клетки образуют пе�
рекрещивающиеся пучки, ячеистые структуры, гнёз�
дные формирования, сходные с менингиомами или
нейролеммомами. Волокна межклеточного матрикса
менее упорядочены. Выражен ядерный полимор�
физм. Содержание пигментных гранул различно. Вы�
живаемость через 10 лет 73,6%.

Эпителиоидные меланомы. Крупные овальные или не�
правильной формы клетки с большим пузыревидным
ядром. Частые митозы. Контур ядер изрезанный, по�
лиморфизм ядер и ядрышек. Ядрышковые органи�
заторы от 10 до 20. Диссоциация клеток друг от дру�
га. В цитоплазме клеток и межклеточных
пространствах крупные меланиновые комплексы, от�
граниченные мембраной. В межклеточном матриксе
— беспорядочные обрывки волокон, много новооб�
разованных сосудов. Очаговые некрозы, единичные
лимфоциты по периферии и вокруг сосудов. Выжива�
емость через 10 лет — 28%.

МеланомыМеланомыМеланомыМеланомыМеланомы радужкирадужкирадужкирадужкирадужки диагностируются рано,
принадлежат в основном к веретеноклеточно�
му типу, могут быть связаны со зрачковыми
мышцами, являющимися дериватом пигмент�
ного эпителия радужки. При локализации в
УПК характерен инфильтративный циркуляр�
ный рост по трабекулярной ткани (кольцевая
меланома).

Меланомы инфильтрируют внутренние слои
склеры, прорастают по эмиссариям (каналам в
склере, через которые проходят сосуды и не�
рвы) в эписклеру, ретробульбарное простран�
ство и зрительный нерв. Меланомы радужки и
цилиарного тела выходят под конъюнктиву
глазного яблока. Рост опухоли сопровождает�
ся токсическим действием на окружающие тка�
ни, вызывая кровоизлияния, тотальную от�
слойку сетчатки, катаракту и вторичную
глаукому. Метастазирование гематогенное,
наиболее часто в печень и лёгкие. При подо�
зрении на опухоль печени следует исключить
метастатический процесс, источником которо�
го может быть глаз. При небольших размерах
опухоли (диаметром не более 10–12 мм) и при
толщине до 5–6 мм возможны органосохраня�
ющие операции. Выживаемость больных пос�
ле органосохраняющих операций выше, чем
при энуклеации при тех же размерах новооб�
разований. Меланомы одного клеточного типа
наблюдаются редко, что связано с постепен�
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ной трансформацией опухолевых клеток и на�
растанием анаплазии. Микроскопически оп�
ределяются смешанные веретеноклеточные
опухоли типа А�Б, эпителиоидные и верете�
ноклеточные (рис. 24�3 на вклейке). Более ред�
ки некротические формы, в которых обнару�
живаются многочисленные лимфоциты и
макрофаги.

РРРРРЕТИНЕТИНЕТИНЕТИНЕТИНОБЛАОБЛАОБЛАОБЛАОБЛАСТСТСТСТСТОООООМАМАМАМАМА

Ретинобластома [МКБ: M9510/3 Ретинобласто�
ма БДУ (C69.2), M9511/3 Ретинобластома диф�
ференцированная (C69.2), M9512/3 Ретинобла�
стома недифференцированная (C69.2)] —
злокачественная опухоль у детей от 1 года до 5
лет. Наиболее частым клиническим симптомов
является жёлтое свечение зрачка (амавротичес�
кий кошачий глаз). В 25% наблюдается наслед�
ственная форма. Источником ретинобластомы
являются незрелые нейроэпителиальные клетки
сетчатки — фоторецепторы. Рост мультифокаль�
ный, с формированием множественных сливных

узлов. Раннее прорастание в стекловидное тело.
Диссеминация внутри глаза. Прорастание через
склеру и зрительный нерв в орбитальные ткани.
Метастазирование в костный мозг и лёгкие. Без
лечения — гибель от прорастания в мозг и мета�
стазов. При раннем выявлении и своевременном
лечении (химио� и лучевая терапия) выживае�
мость до 90%. При наследственных формах от�
мечена предрасположенность к остеогенным
саркомам, особенно после лучевой терапии. Дру�
гой особенностью врождённых ретинобластом
являются двухсторонние формы, частота их со�
ставляет 6–8%. Опухоль белого цвета, с фокаль�
ными размягчениями и кальцификатами, частые
кровоизлияния. Типичны, многоклеточность,
гиперхромность клеток и ядер, часты митозы.
Характерно формирование розеток разной вели�
чины и формы. Некоторые клетки имеют сход�
ство с фоторецепторами сетчатки (рис. 24�4 на
вклейке). Очаговые некрозы чередуются со скоп�
лениями жизнеспособных клеток вокруг сосу�
дов.

1
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ГЛАВА
2525252525 ААААА.МММММ. Вавилов Вавилов Вавилов Вавилов Вавилов, ЕЕЕЕЕ.ККККК. Захарова Захарова Захарова Захарова Захарова

ЗАБОЛЕВАНИЯ КОЖИ

Кожа (рис. 25�1) состоит из двух слоёв: эпидермиса (эпителиаль�
ная ткань) и дермы, или собственно кожи (соединительная ткань).
Глубже находится подкожная жировая ткань.

ЭпидермисЭпидермисЭпидермисЭпидермисЭпидермис — наружный слой кожи — многослойный плоский ороговевающий
эпителий. В его состав входят 4 основных типа клеток: кератиноциты, мела�
ноциты, клетки Лангерханса и клетки Меркеля.

КератиноцитКератиноцитКератиноцитКератиноцитКератиноцит — основной клеточный тип эпидермиса — эпителиальная клетка,
соединяющаяся с соседними клетками при помощи десмосом и прикрепляю�
щаяся к базальной мембране полудесмосомами. Кератиноциты образуют в
эпидермисе несколько слоёв. Такое строение отражает постепенное (на про�
тяжении приблизительно 30 дней) созревание кератиноцитов по мере их пере�
движения от базального слоя к поверхности кожи.

 Базальный слой. Среди клеток базального слоя имеются стволовые клетки —
родоначальницы пролиферативных единиц эпидермиса. Стволовая клетка
характеризуется высокой митотической активностью, низкой вероятностью
вступления в терминальную дифференцировку, выраженной экспрессией
интегринов β1 и адгезионной способностью. Её дочерний кератиноцит обра�
зует вторую субпопуляцию пролиферирующих клеток эпидермиса, проходит
от 3 до 5 циклов деления с последующей дифференцировкой.

 Слой шиповатых клеток образован полигональными клетками с многочислен�
ными отростками. Базальный и слой шиповатых клеток образуют мальпигиев
слой (ростковый слой эпителия). Шиповатые клетки имеют гранулы, окру�
жённые мембраной. Содержимое этих гранул освобождается в межклеточное
пространство и скрепляет клетки между собой. Эти клетки, как и базальные,
синтезируют десмоплакины, десмоглеины и десмоколлины — белки, входя�
щие в состав десмосом.

 Зернистый слой состоит из уплощённых клеток, в цитоплазме которых
имеются голубоватые гранулы кератогиалина, пучки промежуточных фи�
ламентов, а также гранулы, аналогичные гранулам шиповатых клеток. Гра�
нулы кератогиалина не окружены мембраной. Это — скопления промежу�
точных филаментов (цитокератин), соединённых белками, богатыми
гистидином и цистином. В состав гранул кератогиалина входят специфи�
ческие для кератиноцитов белки (например, лорикрин, инволюкрин). При
рестриктивной дермопатии в кератиноцитах имеются аномальные гранулы
кератогиалина и отсутствуют кератиновые филаменты.

 Роговой слой образован плотно упакованными безъядерными роговыми
чешуйками (корнеоциты, или сквамы), имеющими форму 14�гранной фи�
гуры. В норме чешуйки не содержат ядер, но они присутствуют при пара�
кератозе — аномалии, характеризующейся нарушением ороговения эпи�
дермиса. Из всех слоёв эпидермиса наименее проницаем роговой слой. В
предельно узких пространствах между образующими его роговыми чешуй�
ками обнаружены холестерин, его эфиры, церамиды и свободные жирные
кислоты. Наличие межклеточного липидного матрикса в роговом слое оп�
ределяет проницаемость кожи для липофильных веществ. Роговая чешуй�
ка окружена оболочкой, содержащей нерастворимые белки инволюкрин и
лорикрин, которые ковалентно связаны с плазмолеммой.

 Кератиноциты служат мишенями многочисленных гормонов и факторов ро�
ста. Наибольшее значение имеют эпидермальный фактор роста EGF, фак�
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тор роста кератиноцитов (фибробластов фактор рос�
та FGF7) и ТФРα, стимулирующие митозы керати�
ноцитов. Аналогичным действием обладает вещество Р,
выделяющееся из терминалей чувствительных не�
рвных волокон. 1α,25�Дигидроксихолекальциферол
(кальцитриол) подавляет в кератиноцитах синтез ДНК
и стимулирует терминальную дифференцировку.
Применение кальцитриола при псориазе, когда на�
рушается процесс дифференцировки кератиноцитов
и усиливается их пролиферация, даёт положитель�
ный лечебный эффект.

МеланоцитыМеланоцитыМеланоцитыМеланоцитыМеланоциты — пигментобразующие клетки — распо�
ложены среди клеток базального слоя. Меланоциты
происходят из нервного гребня и синтезируют мелани�
ны, заключённые в специальные пузырьки — мелано�
сомы.

КлеткиКлеткиКлеткиКлеткиКлетки ЛангерхансаЛангерхансаЛангерхансаЛангерхансаЛангерханса — фагоцитирующие клетки. Рас�
полагаются случайным образом среди клеток всех сло�
ёв эпидермиса. Имеют костномозговое происхождение
и относятся к системе мононуклеарных фагоцитов. Клет�
ки Лангерханса — Аг�представляющие клетки, несут на
клеточной мембране гликопротеины MHC классов I и II
и участвуют в иммунном ответе. Кожа рассматривается
как полноценный иммунный орган; известна, напри�
мер, концепция лимфоидной ткани, ассоциированной
с кожей, — SALT (Skin Associated Lymphoid Tissue) [74].
Кожа обладает антигенпредставляющими клетками,
рециркулирующими лимфоцитами с набором рецепто�
ров, обеспечивающих аффинитет к коже, и эпители�
альным компонентом, продуцирующим каскад цитоки�
нов, благодаря которым происходят пролиферация и
дифференцировка лимфоцитов нужного подтипа и хе�
мотаксис других иммунокомпетентных клеток. В сово�
купности это формирует иммунологическое обеспече�
ние основных патологических реакций.

КлеткиКлеткиКлеткиКлеткиКлетки МеркеляМеркеляМеркеляМеркеляМеркеля — нейроэндокринные клетки; их точ�
ная функция неизвестна. Как и меланоциты, распола�
гаются только среди клеток базального слоя эпидерми�
са. Клетка Меркеля соединяется с эпителиоцитами при
помощи десмосом и формирует комплекс с нервными
терминалями. Меланоциты, клетки Лангерханса и Мер�
келя имеют светлую цитоплазму и могут быть обнару�
жены только при помощи специальных методов окра�
шивания или ЭМ.

ДермаДермаДермаДермаДерма — соединительнотканная часть кожи — отделена
от эпидермиса базальной мембраной. Содержит мно�
жество мелких кровеносных сосудов. Образована дву�
мя слоями: сосочковым и сетчатым. В дерму погру�
жены волосяные фолликулы, потовые и сальные железы.
Потовые железы имеют собственные протоки, выводя�
щие пот на поверхность кожи. Выводные протоки саль�
ных желёз открываются в волосяную воронку. Дерма
без резких границ переходит в подкожную жировую
ткань.

СосочковыйСосочковыйСосочковыйСосочковыйСосочковый слойслойслойслойслой дермы расположен под базальной мем�
браной эпидермиса и представлен рыхлой волокнистой
соединительной тканью. В сосочковом слое присутству�
ют макрофаги, фибробласты, тучные клетки; небольшие
пучки ГМК, не связанные с корнем волоса. Соедини�
тельная ткань содержит ретикулиновые, коллагеновые и
эластические волокна.

СетчатыйСетчатыйСетчатыйСетчатыйСетчатый слойслойслойслойслой образован плотной соединительной тка�
нью. Условная граница между двумя слоями собствен�
но кожи проходит на уровне расположения концевых
отделов сальных желёз.

Нормальный кожный покров в максимальной
степени отражает те задачи, которые должен

Ðèñ. 25-1. Ñòðîåíèå òîëñòîé êîæè, äëÿ êîòîðîé õàðàêòåðåí òîëñòûé ýïèäåðìèñ ñ âûðàæåííûì ðîãîâûì ñëîåì. Òîë-
ñòàÿ êîæà íå ñîäåðæèò âîëîñÿíûõ ôîëëèêóëîâ è ñàëüíûõ æåë¸ç [105].
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выполнять этот пограничный с внешней средой
орган для поддержания гомеостаза организма.

Адаптационные возможности кожи в отношении мно�
гообразных экзо� и эндогенных воздействий чрезвы�
чайно велики, что находит отражение в ряде её уни�
кальных свойств, таких как механические,
теплообменные, бактерицидные, сенсорные и т.д.

Превышение порога адаптационных свойств кожи под
воздействием факторов внешней и внутренней среды
ведёт к развитию патологических процессов самого раз�
личного типа. В коже, как в специализированной тка�
ни, могут возникать и развиваться все известные сте�
реотипные патологические процессы — воспаление во
всех его вариантах, дистрофии, генетические наруше�
ния, опухолевый рост и т.д.

Сложная морфо�функциональная организация
кожи (вероятно, самая сложная среди погранич�
ных органов) предопределяет чрезвычайное раз�
нообразие клинических проявлений различных
патологических процессов (по разным источни�
кам, их насчитывают многие сотни), трудно под�
дающихся систематизации. В дерматологии ча�
сты ситуации, когда клинически схожие
элементы имеют различную патогистологичес�
кую характеристику и наоборот, что делает гис�
тологический контроль особенно актуальным.

В дерматологии примат клинических характери�
стик традиционно ставят во главу угла при клас�
сификации нозологических форм. В частности,
выделяют [155] генодерматозы и болезни с на�
следственной предрасположенностью, буллёз�
ные дерматозы, эритемато�сквамозные и папу�
лёзные дерматозы, сосудистые заболевания
кожи, инфекционные и неинфекционные пус�
тулёзные заболевания, заболевания соедини�
тельной ткани кожи, атрофии кожи, опухолевые
процессы.

ÏÅÐÂÈ×ÍÛÅ ÝËÅÌÅÍÒÛ

Чрезвычайное разнообразие клинических про�
явлений патологических процессов в коже дела�
ет актуальной чёткую идентификацию первич�
ного элемента, определение которого задаёт
начало процессу диагностики в правильном на�
правлении.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПЕРВИПЕРВИПЕРВИПЕРВИПЕРВИЧЧЧЧЧНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕ ЭЛЕМЕНТЫЭЛЕМЕНТЫЭЛЕМЕНТЫЭЛЕМЕНТЫЭЛЕМЕНТЫ

Клинические первичные элементы: пятнопятнопятнопятнопятно (лат.
macula) — очаг, не выступающий над уровнем
кожи и отличающийся по окраске; папулапапулапапулапапулапапула (лат.
papula — узелок) — очаг до 1 см, солидного или
кистозного характера, выступающий над уров�
нем кожи; бляшкабляшкабляшкабляшкабляшка (фр. plaque) — элемент, выс�
тупающий над уровнем кожи более 1 см, часто

результат слияния папул; лихенификациялихенификациялихенификациялихенификациялихенификация (лат.
lichenificatio) — очаг утолщённой кожи с подчёр�
кнутым кожным рисунком; пурпурапурпурапурпурапурпурапурпура (лат. purpura
— пурпурный цвет) — окрашенная в результате
кровоизлияния в красный цвет кожа; волдырьволдырьволдырьволдырьволдырь
(лат. urtica) — временная папула или бляшка ро�
зового цвета, часто с псевдоподиями по перифе�
рии, бледнеющая при диаскопии, возникает
вследствие повышенной проницаемости капил�
лярной стенки и экстравазации серозного экс�
судата.

КККККЛИНИКОЛИНИКОЛИНИКОЛИНИКОЛИНИКО�����ПАПАПАПАПАТТТТТОООООГИСТГИСТГИСТГИСТГИСТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИГИГИГИГИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ЭЛЕМЕНТЫЭЛЕМЕНТЫЭЛЕМЕНТЫЭЛЕМЕНТЫЭЛЕМЕНТЫ

К элементам, которые имеют и клиническую, и
патогистологическую характеристику, относят�
ся: абсцессабсцессабсцессабсцессабсцесс (лат. abscessus — нарыв) — скопле�
ния нейтрофилов в любых структурах кожи в от�
вет на микробную инвазию или другие агенты;
фолликулярный абсцесс — фурункулфурункулфурункулфурункулфурункул (лат.
furunculus); слияние нескольких фурункулов —
карбункулкарбункулкарбункулкарбункулкарбункул (лат. carbunculus — уголёк); везикулавезикулавезикулавезикулавезикула
(лат. flare — пузырёк) — скопление жидкости в
или под эпидермисом; пузырьпузырьпузырьпузырьпузырь (лат. bulla — по�
лость) — пузырный элемент размером 1 см и бо�
лее, расположенный внутри или под эпидерми�
сом; к о р к ак о р к ак о р к ак о р к ак о р к а (лат.  crusta) — выпот плазмы,
содержащий различные форменные элементы
крови, кератиноциты, паракератотические че�
шуйки, фибрин, бактерии; эрозияэрозияэрозияэрозияэрозия (лат. erosio —
разъедание) — частичное или полное отсутствие
эпидермиса; пупупупупустуластуластуластуластула (лат. pustula — прыщ) —
отграниченное скопление нейтрофилов и некро�
тического детрита в эпидермисе, воронке фол�
ликулов, реже выводном протоке потовых желёз;
чешуйкачешуйкачешуйкачешуйкачешуйка (греч. squama) — скопления ороговев�
ших клеток с явлениями орто� и паракератоза.

ПППППАААААТТТТТОООООГИСТГИСТГИСТГИСТГИСТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИГИГИГИГИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ЭЛЕМЕНТЫЭЛЕМЕНТЫЭЛЕМЕНТЫЭЛЕМЕНТЫЭЛЕМЕНТЫ

Элементы, которые можно характеризовать толь�
ко патогистологически: щельщельщельщельщель — пространство
внутри или под эпидермисом, которое не содер�
жит жидкости; акантолизакантолизакантолизакантолизакантолиз — потеря межклеточ�
ных контактов и образование свободных керати�
ноцитов округлой формы — акантолитических
клеток; акантозакантозакантозакантозакантоз — увеличение толщины шипо�
ватого слоя в результате гиперплазии и/или ги�
пертрофии кератиноцитов; баллонирующаябаллонирующаябаллонирующаябаллонирующаябаллонирующая ди�ди�ди�ди�ди�
строфиястрофиястрофиястрофиястрофия — внутриклеточный отёк эпидермиса
и придатков; дискератоздискератоздискератоздискератоздискератоз — преждевременное
ороговение кератиноцитов эпидермиса и придат�
ков; гипергранулёзгипергранулёзгипергранулёзгипергранулёзгипергранулёз — увеличение числа рядов
клеток зернистого слоя эпидермиса, воронки
фолликула и верхней части протока потовой же�
лезы; гиперкератозгиперкератозгиперкератозгиперкератозгиперкератоз — увеличение толщины ро�
гового слоя: не содержащий ядра — ортокера�
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тотический гиперкератоз, содержащий ядра —
паракератотический гиперкератоз; спонгиозспонгиозспонгиозспонгиозспонгиоз —
межклеточный отёк эпидермиса и придатков.

Íàèáîëåå ðàñïðîñòðàí¸ííûå
çàáîëåâàíèÿ êîæè

ПППППСОРИАЗСОРИАЗСОРИАЗСОРИАЗСОРИАЗ

Псориаз (лишай чешуйчатый; МКБ: L40 Псо�
риаз) — хронический рецидивирующий мульти�
факториальный наследственный дерматоз, ха�
рактеризующийся гиперпролиферацией
эпидермальных клеток. Идентифицировано не
менее 7 локусов, определяющих чувствитель�
ность к заболеванию. Популяционная частота в
России — 1,5%. Встречается одинаково часто у
мужчин и женщин. Этот дерматоз характеризу�
ется гиперпролиферацией кератиноцитов и вос�
палением с инфильтрацией активированными
Т�хелперами, ПЯЛ, клетками Лангерханса и мак�
рофагами с выделением медиаторов воспаления.
Связь псориаза с определёнными аллелями HLA
подтверждает гипотезу об его аутоиммунном ге�
незе, 20�кратное увеличение риска возникнове�
ния псориаза установлено у носителей
HLA�Cw6; при псориазе усиливается экспрессия
нескольких низкомолекулярных белков, один из
которых назван псориазином (11 кД), белок со�
держит Ca2+�связывающую последовательность
и близок белку S100.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Мелкие пятна последо�
вательно трансформируются в папулы, затем по�
крытые чешуйками бляшки, постепенно увели�
чивающиеся и сливающиеся в обширные по
площади поражения. В зависимости от величи�
ны элементов различают точечный, каплевид�
ный, монетовидный псориаз; от очертаний —
кольцевидный, фигурный, серпигинозный и гео�
графический. Клинические разновидности: псо�
риаз: ограниченный, распространённый, экссу�
дативный, экзематозный, себорейный, ладоней
и подошв, пустулёзный, артропатический и псо�
риатическая эритродермия. При поскабливании
элемента отмечают феномены «стеаринового
пятна», терминальной плёнки и точечного кро�
вотечения. Характерен симптом Кебнера — по�
явление новых элементов на месте травмы, рас�
чёса. Заболевание протекает в 3 стадии:
прогрессирующая (появление новых элементов),
стационарная (рост старых элементов), регрес�
сирующая (разрешение в центре крупных бля�
шек или с периферии).

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология (рис. 25�2 на вклейке)

 РанняяРанняяРанняяРанняяРанняя стадиястадиястадиястадиястадия. Незначительная периваскулярная, пре�
имущественно лимфоцитарная инфильтрация, невы�
раженный отёк и расширенные и извитые капилляры
сосочковой дермы, умеренно выраженный акантоз, уве�
личение числа митозов в надбазальном слое эпидер�
миса, некоторая спонгиоформность с экзоцитозом еди�
ничных лимфоцитов в нижних отделах эпидермиса, в
некоторых случаях спонгиоформные и подроговые пу�
стулы (микроабсцессы Мунро), очаговый гипогранулёз
и паракератоз с нейтрофилами между чешуйками.

 ПолностьюПолностьюПолностьюПолностьюПолностью развитыйразвитыйразвитыйразвитыйразвитый элементэлементэлементэлементэлемент. Умеренные до выра�
женных периваскулярные и интерстициальные, пре�
имущественно лимфоцитарные инфильтраты с приме�
сью ПЯЛ и гистиоцитов, расширенные и извитые
капилляры в дермальных сосочках, акантоз с удлине�
нием и расширением на концах межсосочковых выро�
стов, истончение эпидермиса над сосочками, незначи�
тельный спонгиоз в нижних отделах эпидермиса,
возможны спонгиоформные пустулы (микроабсцессы),
отсутствие зернистого слоя в межфолликулярных уча�
стках эпидермиса, паракератоз на протяжении.

 ПоздняяПоздняяПоздняяПоздняяПоздняя стадиястадиястадиястадиястадия. Незначительная периваскулярная и
интерстициальная лимфогистиоцитарная инфильтра�
ция в дерме, расширенные извитые капилляры и лёг�
кая фиброплазия сосочковой дермы, неравномерный
умеренно выраженный акантоз, надсосочковый эпи�
дермис несколько истончён, очаговый гипергранулёз,
особенно в зоне волосяных фолликулов.

КККККРАСНЫЙРАСНЫЙРАСНЫЙРАСНЫЙРАСНЫЙ ПЛОСКИЙПЛОСКИЙПЛОСКИЙПЛОСКИЙПЛОСКИЙ ЛИШАЙЛИШАЙЛИШАЙЛИШАЙЛИШАЙ

Красный плоский лишай (лишай Уилсона, истин�
ный лихен; МКБ: L43 Лишай красный плоский;
OMIM 151620 Лишай красный семейный) — хро�
нический дерматоз неясной этиологии с папулёз�
ными высыпаниями на коже и слизистых оболоч�
ках. Наблюдается во всех возрастных группах, чаще
у женщин, с частотой от 0,72 до 2,4% среди других
дерматозов. В части случаев происходит развитие
ГЗТ на неизвестные Аг (в том числе при опухоле�
вых процессах, билиарном циррозе, хронических
гепатитах, язвенном колите, урологических инфек�
циях, СД).

ОсновнойОсновнойОсновнойОсновнойОсновной клиническийклиническийклиническийклиническийклинический элементэлементэлементэлементэлемент — полигональ�
ные, плоские, с гладкой поверхностью и централь�
ным вдавлением папулы разнообразной цветовой
гаммы — от слабо�розовых до фиолетовых. Пато�
гномоничный признак — на поверхности некото�
рых папул заметен своеобразный сетчатый рису�
нок — сетка Уиккема, обусловленная
неравномерным утолщением зернистого слоя эпи�
дермиса, которая просматривается в глубине па�
пулы после смачивания водой или смазывания мас�
лом. Элементы могут группироваться в бляшки
различного размера и формировать структуры раз�
личной конфигурации — линейной, кольцевид�
ной, зостериформной.

1
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КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические вариантывариантывариантывариантыварианты: классическая, или
обычная, форма; гипертрофическая, или верру�
козная, форма; атрофическая форма; пузырная
форма; фолликулярный, или остроконечный,
лишай; пигментная форма; эритематозная фор�
ма. Часто вовлекаются в процесс слизистые обо�
лочки; их поражение может быть изолированным
или сочетаться с поражениями кожи (у 17–57,7%
больных). Частота поражения ногтевых пластинок:
от 5% до 15%, обычно проявляется при генерализо�
ванных формах.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология (рис. 25�3 на вклейке)

 При типичной форме характерны гиперкератоз, от�
сутствие паракератоза, гиперплазия и гиперграну�
лёз зернистого слоя, акантоз «пилообразной» кон�
фигурации, вакуольная дистрофия клеток базального
слоя, диффузный полосовидный лимфоцитарный
инфильтрат, тесно контактирующий с зоной базаль�
ной мембраны, что делает нечёткой дермо�эпидер�
мальную границу, наличие различного количества
меланофагов в инфильтрате, экзоцитоз единичных
лимфоцитов в эпидермис, периваскулярные лимфо�
гистиоцитарные инфильтраты с примесью мелано�
фагов.

 Для гипертрофической (веррукозной) формы типичны
выраженный гиперкератоз с формированием роговых
пробок в устьях волосяных фолликулов и углублениях
папилломатозно изменённого эпидермиса, где могут
иногда присутствовать паракератотические клетки; ги�
перплазия и гипергранулёз клеток зернистого слоя;
акантоз межфолликулярного эпителия и выраженная
гиперплазия фолликулярного эпителия в области во�
ронки; густой инфильтрат с преобладанием лимфоци�
тов (особенно вокруг резко расширенных воронок во�
лосяного фолликула).

 Для атрофической формы характерна атрофия эпи�
дермиса, сглаженность межсосочковых эпителиальных
выростов, гиперкератоз и гипергранулёз выражены
слабее, чем при классической форме, в дерме сплош�
ной полосовидный инфильтрат отсутствует, имеются
периваскулярные лимфоцитарные инфильтраты (иног�
да с примесью меланофагов). Последних может быть
очень много, что характерно для пигментной формы.

 Пемфигоидная форма характеризуется атрофией эпи�
дермиса при наличии гиперкератоза и гипергранулёза,
скудными (в основном, периваскулярными) лимфоци�
тарными с примесью гистиоцитов инфильтратами, оча�
гами гидропической дистрофии клеток базального слоя,
сливающихся с формированием субэпидермальных ще�
лей или пузырей.

 Фолликулярный (остроконечный) лишай характери�
зуется незначительным утолщением межфолликуляр�
ного эпидермиса, скоплением роговых масс и гипер�
плазией зернистых клеток воронки фолликула, наличием
единичных некротизированных кератиноцитов в эпи�
телии фолликула, периваскулярными и перифоллику�
лярными лимфоцитарными инфильтратами, особенно
вдоль инфундибулярного сегмента фолликула с гидро�
пической дистрофией кератиноцитов в зоне контакта.

БББББОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬОЛЕЗНЬ ДДДДДЕВЕРЖИЕВЕРЖИЕВЕРЖИЕВЕРЖИЕВЕРЖИ

Красный отрубевидный волосяной лишай Девержи
(красный остроконечный лишай, универсальный
многоформный кератоз, Девержи (DeVergie) остро�
конечный красный лишай; МКБ: L44.0 Питириаз
красный волосяной отрубевидный; OMIM *173200)
— гетерогенное заболевание с фолликулярным ги�
перкератозом, отрубевидным шелушением, эрите�
мой и кератодермией ладоней и подошв наслед�
ственного и приобретённого характера.
Распространённость: 0,03% всех дерматозов. Болезнь
возникает в любом возрасте, у мужчин несколько
чаще, чем у женщин. В патогенезе предполагается
патогенетическая роль недостаточности витамина А,
обусловленная, в частности, дефектом ретинолсвя�
зывающего белка; нарушение деятельности эндок�
ринной и нервной системы.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Различают наследственную,
возникающую в детском возрасте, и приобре�
тённую формы. Клинически и гистологически
они сходны, но последняя протекает тяжелее.
Первоначально эритемато�сквамозные очаги воз�
никают на волосистой части головы. Спустя ме�
сяцы и годы возникают остроконечные фолли�
кулярные папулы желтовато�красного цвета, с
роговой верхушкой на эритематозном основании.
В центре папулы извитой пушковый волос. Эле�
менты могут сливаться в бляшки, покрывающие
обширные поверхности тела. В некоторых слу�
чаях развивается универсальная эритродермия.
На ладонях и подошвах пластинчатый гиперке�
ратоз, изредка глубокие болезненные трещины,
исчерченность, помутнение, ломкость ногтевых
пластинок.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология. В эпидермисе неравномерный
акантоз, гиперкератоз, очаговый паракератоз,
формирование роговых пробок в устьях воло�
сяных фолликулов. Гиперплазия зернистого
слоя с вакуолизацией кератиноцитов. В рого�
вых чешуйках высокое содержание липидов. В
верхних отделах дермы отёк, сосуды дермы с
расширенными просветами и периваскулярны�
ми лимфоцитарными инфильтратами.

ПППППОООООЧЧЧЧЧЕСУХАЕСУХАЕСУХАЕСУХАЕСУХА

Термин «почесуха» (МКБ: L28.1 Почесуха узло�
ватая; L28.2 Почесуха; L28.2 Другая почесуха)
применяют для обозначения зудящей папулы,
клинического синдрома и самостоятельных
нозологических форм с зудящими высыпани�
ями. Синонимы и близкие понятия: пруриго,
детская почесуха (строфулюс), почесуха взрос�
лых (простая, временная), узловатая почесуха.

1
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Острая почесуха чаще возникает у молодых
женщин. Этиология не выяснена.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Различают острую и хро�
ническую почесуху. Для острой формы харак�
терно появление сильно зудящих мелких узел�
ков цвета кожи или бледно�розовой окраски с
микровезикулами, в основном на коже разги�
бательных поверхностей предплечий, голеней,
на коже живота и ягодиц. В результате расчё�
сов элементы покрываются корками. Процесс
может переходить в хроническую форму с пе�
риодическими обострениями. При узловатой
почесухе на коже нижних конечностей круп�
ные полушаровидные папулы, покрытые кор�
ками, нередко с гиперкератотическими насло�
ениями на поверхности. После разрешения
элементов остаются гиперпигментация и руб�
цы.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология. При острой форме заболева�
ния: акантоз, гиперкератоз, спонгиоз, везику�
лы в верхних отделах эпидермиса. В сосочко�
вой и верхних отделах сетчатой дермы:
периваскулярные лимфоцитарные (с приме�
сью нейтрофилов и эозинофилов) инфильтра�
ты. При хронической форме акантоз выражен
умеренно, спонгиоз с формированием мелких
везикул, в дерме умеренные периваскулярные,
преимущественно лимфоцитарные инфильт�
раты. В элементах с расчёсами дефект эпидер�
миса может быть на всю его толщину, с при�
знаками частичной или полной репарации и
выраженной воспалительной реакцией в дер�
ме. Корки, покрывающие места экскориации,
содержат детрит из распавшихся клеток вос�
палительного инфильтрата. При узловатой по�
чесухе акантоз наиболее выражен и может со�
провождаться неравномерно выраженным
папилломатозом и гиперкератозом. В дерме
периваскулярные лимфогистиоцитарные ин�
фильтраты, явления интерстициального фиб�
роза и гиперплазии нервных волокон.

МММММАААААСТСТСТСТСТОЦИТОЦИТОЦИТОЦИТОЦИТОЗОЗОЗОЗОЗ

Мастоцитоз (пигментная крапивница, мастоци�
тоз пятнистый; МКБ: Q82.2 Мастоцитоз; OMIM
154800, 248910) — заболевание органного или
системного характера с избыточным содержани�
ем тучных клеток. Встречается в 0,1–1,0 случае
на 1000 дерматологических больных, одинаково
часто у мужчин и женщин, кожная форма масто�
цитоза чаще возникает у детей. Для патогенеза
важное значение имеет дегрануляция тучных
клеток под воздействием иммунных (IgE) и не�
иммунных факторов — ЛС, микробных токсинов,

физических, химических, психоэмоциональных
воздействий.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Различают поражения
кожных покровов (практически 90% больных ма�
стоцитозом), поражения кожи и костей, систем�
ный мастоцитоз с поражением кожи, системный
мастоцитоз без поражения кожи, злокачествен�
ный лейкемический мастоцитоз (экспрессия
протоонкогена с�kit — OMIM 164920, 4q12 —
фактора роста тучных клеток).

Крапивница пигментная — самая частая форма масто�
цитоза кожи. Первоначально возникают зудящие
пятна розовато�красного цвета, затем трансформи�
рующиеся в волдыри и разрешающиеся формирова�
нием стойких буро�коричневых пятен и присоедине�
нием папулёзных элементов. Сыпь может
распространиться на всю поверхность кожи (исклю�
чая ладони и подошвы), иногда с развитием эритро�
дермического состояния. Воздействие различных
физических факторов могут сопровождаться отёком
и зудом (феномен Дарье–Унны при механическом
трении элемента).

Мастоцитоз узловатый возникает обычно у детей в пер�
вые 2 года жизни. Различают ксантелазмоидную,
многоузловатую и узловато�сливную разновиднос�
ти.

Мастоцитоз диффузный — крупные очаги в подмы�
шечной, паховой и ягодичной областях, плотной (де�
ревянистой) консистенции, желтовато�коричневой
окраски. Поверхностные трещины, изъязвления.
Сильный зуд. Со временем могут трансформироваться
в системный процесс.

Мастоцитома развивается в первые недели жизни ре�
бёнка. Бляшка диаметром 2–6 см, возвышающаяся
над поверхностью кожи, упругой консистенции, с по�
ристой поверхностью.

Мастоцитоз эритродермический — кожные проявле�
ния системного мастоцитоза.

Телеангиэктазия пятнистая стойкая — различной ве�
личины пятна, состоящие из телеангиэктазий на пиг�
ментированном фоне.

Буллёзный мастоцитоз как самостоятельная форма не
рассматривается. Может предшествовать или сопут�
ствовать элементам мастоцитоза у детей.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. Прослеживается определён�
ная корреляция между характером клиническо�
го элемента и особенностями распределения туч�
ных клеток в дерме. При пятнисто�папулёзных
и телеангиэктатических элементах тучные клет�
ки располагаются вокруг сосудов поверхностно�
го сосудистого сплетения, их количество неве�
лико. Для более чёткого их выявления
необходима дополнительная окраска толуидино�
вым синим. В бляшечных и узелковых элемен�
тах массивные скопления тучных клеток могут
располагаться не только во всей дерме, но и в
подкожной жировой ткани. При диффузной
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форме мастоцитоза тучные клетки формируют
густые полосовидные инфильтраты в верхних от�
делах дермы. Помимо тучных клеток, в инфильт�
ратах могут присутствовать в различных количе�
ствах лимфоциты и эозинофилы. Довольно
выраженный отёк сосочковой дермы, который при
пузырных формах мастоцитоза сопровождается
возникновением везикул и пузырей, изначально
расположенных под эпидермисом (по мере реге�
нерации эпителия превращаются во внутриэпи�
дермальные). В содержимом пузырей могут при�
сутствовать единичные тучные клетки и
эозинофилы.

КККККРАСНАЯРАСНАЯРАСНАЯРАСНАЯРАСНАЯ ВОЛВОЛВОЛВОЛВОЛЧЧЧЧЧАНКААНКААНКААНКААНКА

Волчанка — собирательный термин для обозна�
чения ряда заболеваний различной этиологии,
протекающих с поражением кожи. Термин «вол�
чанка» (lupus) ранее применяли для описания
эрозий кожи (напоминают волчьи укусы). В оте�
чественной литературе различают волчанку обык�
новенную (l. vulgaris, волчанка туберкулёзная),
волчанку красную (l. erythematosus) и волчанку
озноблённую (l. pernio) с дальнейшими подраз�
делением.

Красная волчанка (МКБ: L93 Красная волчанка)
— системное заболевание соединительной ткани
аутоиммунного характера с выраженной фоточув�
ствительностью и полиморфизмом клинических
проявлений. Возникает в любом возрасте, чаще
болеют женщины молодого возраста. В патогене�
зе — широкий спектр нарушений иммунного го�
меостаза. Хроническая красная волчанка вклю�
чает ограниченные (дискоидные — МКБ: L93.0
Дискоидная красная волчанка) и множественные
(диссеминированные) формы; СКВ включает ос�
трую и подострую формы.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина

Дискоидная форма встречается наиболее часто. Стиму�
лирующими факторами являются инсоляция, обмо�
рожение, механические воздействия. Преимуществен�
ная локализация — открытые участки лица и тела.
Характерные признаки: эритема, гиперкератоз, атро�
фия. Первоначально возникают 1–2 эритематозных,
с чётким контуром пятна. На лице пятна могут фор�
мировать контуры «бабочки». Позднее наступает фаза
инфильтрации и шелушения с формированием остро�
конечных чешуек в устьях расширенных пор. В ста�
дии атрофии поражённая кожа в центре очага истон�
чена, депигментирована с множественными
телеангиэктазиями. По периферии очага сохраняются
инфильтрация и гиперпигментация. На волосистой
части головы остаются очаги стойкого облысения.
Клинические варианты дискоидной волчанки: пигмен�
тная, гиперкератотическая (веррукозная), опухолевид�
ная (тумидная), себорейная, мутилирующая.

Для диссеминированной красной волчанки характер�
ны множественные очаги с характерной триадой при�
знаков (эритема, гиперкератоз, атрофия). Редким кли�
ническим вариантом является глубокая красная
волчанка, при которой (наряду с типичными диско�
идными очагами или без них) в подкожной жировой
ткани формируются плотные подвижные узловатые
образования.

СКВ возникает изначально или как результат прогрес�
сии кожных форм. В зависимости от преобладающей
клинической симптоматики различают кожно�сустав�
ную, почечную, лёгочную, неврологическую, сердеч�
но�сосудистую, гематологическую, печёночную фор�
мы.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология

Изменения при дискоидной форме соответствуют ста�
дийности процесса. Для ранних этапов острой стадии
характерны отёк и сосудистые изменения в виде рас�
ширения просветов капиллярного русла, отёка эндо�
телия, очаговой экстравазации эритроцитов, нерезко
выраженной периваскулярной инфильтрации с пре�
обладанием лимфоцитов и некоторого количества ней�
трофилов. Выражена гидропическая дистрофия кле�
ток базального слоя эпидермиса. Для хронической
стадии характерны истончение эпидермиса, гиперке�
ратоз с формированием пробок в устьях волосяных
фолликулов и потовых желёз, гидропическая дистро�
фия клеток базального слоя, периваскулярные и пе�
рифолликулярные инфильтраты, содержащие лимфо�
циты и плазматические клетки. Эпителиальный покров
волосяных фолликулов может быть сильно повреж�
дён; стержни волос, как правило, отсутствуют. В оча�
гах скопления клеточного инфильтрата происходит
отёк и деструкция коллагеновых волокон. Стенки со�
судов утолщены, структура их гомогенизирована, имеет
ШИК�положительную реакцию. Может наблюдаться
ряд дополнительных гистологических признаков: при
бородавчатых формах резко выраженный гиперкера�
тоз, иногда с папилломатозом; пигментация очагов
обычно сопровождается выраженной гидропической
дистрофией с недержанием пигмента. При опухоле�
вой (тумидной) разновидности (наряду с типичными
изменениями в эпидермисе) имеются густые очаговые
лимфоцитарные инфильтраты, местами формирующие
фолликулярные структуры в дерме и подкожной жи�
ровой ткани. Базальная мембрана утолщена, при им�
мунофлюоресцентной микроскопии в ней определя�
ют IgG, IgM, C3 и C1q. При пемфигоидном варианте в
результате выраженной гидропической дистрофии ба�
зальных клеток формируются субэпидермальные
щели, везикулы, пузыри.

При диссеминированной форме гистологические изме�
нения сходны, но выражены гораздо интенсивнее.
При глубокой форме эпидермис без особенностей, в
нижних отделах дермы и подкожной жировой ткани
изменения по типу панникулита с преобладанием лим�
фоцитов, плазматических клеток и примесью эозино�
филов, очагами некроза и гиалинизацией септ.

При системной форме на ранних этапах незначитель�
ные сосудистые изменения. В дальнейшем картина
напоминает таковую при дискоидной форме, но с бо�
лее выраженными изменениями соединительной тка�
ни и сосудов по типу пролиферативно�деструктивных
васкулитов. В эритематозных очагах массивные отло�
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жения фибрина в виде эозинофильных масс вокруг
сосудов и между пучками коллагеновых волокон. Му�
коидный отёк основного вещества вызывает утолще�
ние коллагеновых волокон и меняет их тинкториаль�
ные свойства — жёлтый цвет при окраске
пикрофуксином, метахромазия при окраске толуиди�
новым синим. Следующим этапом является фибри�
ноидное набухание с резким повышением сосудистой
проницаемости и деструкцией коллагеновых волокон
и межуточного вещества. Волокна дают резко поло�
жительную ШИК�реакцию. Изменения в подкожной
жировой ткани сходны с таковыми при глубокой фор�
ме.

СССССКЛЕРОДЕРМИЯКЛЕРОДЕРМИЯКЛЕРОДЕРМИЯКЛЕРОДЕРМИЯКЛЕРОДЕРМИЯ

Склеродермия (МКБ: M34 Системный склероз;
L94 Другие локализованные изменения соедини�
тельной ткани) — термин для описания ряда за�
болеваний кожи, характеризующихся её диффуз�
ным или ограниченным уплотнением с
последующим развитием фиброза и атрофией по�
ражённых участков. Заболевание развивается в
любом возрасте, чаще у женщин; частота: 32–45
случаев на 100 000 населения. В качестве пуско�
вого механизма рассматривается аутоиммунный
процесс на Аг, предположительно содержащий
компоненты базальной мембраны, коллагена типа
IV. Избыточное накопление фибронектина явля�
ется хемоаттрактантом для фибробластов, что ве�
дёт к повышенному синтезу коллагена типов I и
III. Различают ограниченные формы (бляшечная,
линейная, болезнь белых пятен) и системную
склеродермию (диффузная и CREST�синдром).

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Очаги склеродермии про�
ходят 3 этапа — эритемы, уплотнения кожи и ат�
рофии. Первоначально пятно или несколько пя�
тен имеют розовато�красный оттенок с венчиком
фиолетового цвета по периферии. Позже в цент�
ре очага появляется уплотнение с изменением
цвета на желтовато�сероватый. Уплотнение мо�
жет быть разной степени выраженности и сопро�
вождаться по мере разрешения процесса атрофи�
ей кожи, жировой и мышечной ткани. Редкой
разновидностью ограниченной склеродермии
являются буллёзная и эрозивно�язвенная формы.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. На ранних (воспалительных)
этапах заболевания характерны умеренные пери�
васкулярные и стромальные инфильтраты из лим�
фоцитов, гистиоцитов, некоторого количества
плазматических клеток и эозинофилов. Инфиль�
траты преимущественно локализуются в нижних
отделах дермы, в септах подкожной жировой тка�
ни, вокруг пило�себацейных комплексов, пото�
вых желёз, периферических нервов. В подкожной
жировой ткани встречаются очаги вновь синте�
зированных коллагеновых волокон. В сетчатой

дерме пучки коллагеновых волокон увеличены в
объёме и более интенсивно окрашиваются гема�
токсилин�эозином. В стадии уплотнения призна�
ки воспаления сменяются процессами фибрози�
рования. При глубоком распространении
процесса подкожная жировая ткань и жировая
ткань, окружающая структуры потовых желёз, за�
мещаются волокнами коллагена. В результате ко�
личество придатков кожи резко снижается, а ос�
тавшиеся смещены выше обычного для них
уровня. Пучки коллагена сетчатой дермы резко
утолщены, плотно прилегают друг к другу, гиали�
низированы, структурный их рисунок стёрт, они
плохо окрашиваются гематоксилин�эозином.
Коллагеновые волокна сосочковой дермы гомо�
генизированы. Нормальная структура эластики
резко изменена из�за выраженной фрагментации
в нижних отделах дермы и полной атрофии в со�
сочковой дерме. Количество сосудов между пуч�
ками коллагеновых волокон резко уменьшено,
стенки их утолщены, фиброзированы, просветы
сужены. В редких случаях буллёзной формы скле�
родермии пузыри располагаются субэпидермаль�
но. При системной склеродермии гистологичес�
кие изменения сходны с таковыми при
ограниченной форме, что делает дифференциаль�
ный диагноз практически невозможным. Однако
сосудистые изменения (в частности, при фено�
мене Рейно) выражены гораздо значительнее.

КККККОЛЬЦЕВИДНАЯОЛЬЦЕВИДНАЯОЛЬЦЕВИДНАЯОЛЬЦЕВИДНАЯОЛЬЦЕВИДНАЯ ГРАНУЛГРАНУЛГРАНУЛГРАНУЛГРАНУЛЕЕЕЕЕМАМАМАМАМА

При кольцевидной гранулёме (МКБ: L92.0 Гра�
нулёма кольцевидная) предполагается важная
роль инфекционно�аллергического и токсикоал�
лергического механизмов у лиц, страдающих ту�
беркулёзом, ревматизмом, эндокринопатиями.
Заболевание может возникнуть в любом возрас�
те, несколько чаще у мужчин среднего возраста.
Основные элементы: кожные и подкожные узел�
ки.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Мономорфная сыпь из
чётко отграниченных узелков различного уровня
залегания, полушаровидной формы, розоватого
оттенка или цвета нормальной кожи, плотнова�
той консистенции, диаметром до 5 мм. По мере
периферического роста и инволюции в центре
формируются очаги кольцевидной, овальной или
полициклической конфигурации. Преобладаю�
щей локализацией являются тыльные поверхно�
сти кистей и стоп, реже область коленных и лок�
тевых суставов, шеи, предплечий, ягодиц.
Помимо типичных высыпаний, отмечены эрите�
матозные, перфорирующие, подкожные, тубероз�
ные и лихеноидные формы.
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ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология. На ранних этапах заболевания:
редкие лимфогистиоцитарные инфильтраты вок�
руг поверхностных и глубоких сосудов; в сетчатой
дерме мелкие, палисадной конфигурации скопле�
ния гистиоцитов, в этих очагах определяется му�
цин. В зрелых элементах: чётко отграниченные
очаги деструкции соединительной ткани в окру�
жении гистиоцитов с палисадной ориентацией или
располагающихся между волокнами коллагена и
клетками гранулематозного воспаления. В цент�
ральных отделах очага могут наблюдаться скопле�
ния муцина, фибрина, разрушенного коллагена,
нейтрофилов и ядерной «пыли». Степень деструк�
ции может быть различной — от полного некроза
до различной степени дистрофии типа мукоидно�
го набухания. Эпидермис над очагами с признака�
ми небольшого спонгиоза и очагового паракерато�
за.

При подкожной форме: скопления гистиоцитов с пали�
садной ориентацией находятся либо в септах подкож�
ной жировой ткани, либо в самих жировых дольках. В
центральной части гранулём много муцина, фибрина,
разрушенного коллагена, ядерной «пыли». По перифе�
рии гранулём могут присутствовать грануляционная
ткань с полиморфно�клеточным инфильтратом или оча�
говые скопления лимфоцитов.

При перфорирующей форме материал из центральной
части гранулёмы подвергается экструзии через эпидер�
мис на поверхность кожи. Эпидермис при этой форме
подвергается изъязвлению.

ЛЛЛЛЛИПОИДНЫЙИПОИДНЫЙИПОИДНЫЙИПОИДНЫЙИПОИДНЫЙ НЕКРОБИОЗНЕКРОБИОЗНЕКРОБИОЗНЕКРОБИОЗНЕКРОБИОЗ

Липоидный некробиоз (дислипоидоз кожи; МКБ:
L92.1 Некробиоз липоидный, не классифициро�
ванный в других рубриках) — хроническое заболе�
вание кожи, связанное с обменными нарушения�
ми и сопровождающееся отложениями липидов в
очагах некробиоза в дерме. Заболевание развива�
ется в любом возрасте, чаще болеют женщины (3:1)
в возрасте 20–40 лет. Этиология неизвестна. В па�
тогенезе предполагают существенную роль нару�
шений углеводного (СД) и липидного обмена, ан�
гиопатий. Основные кожные элементы: пятна,
узелки, бляшки, язвы.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Чаще всего поражаются
кожа лодыжек, реже верхних конечностей, тулови�
ща. Пятнистые и узелковые элементы с признака�
ми периферического роста образуют выступающие
над поверхностью кожи бляшки овальных или по�
лициклических очертаний диаметром 2–10 см.
Центр бляшек буровато�желтоватого оттенка с не�
которым западением и телеангиэктазиями. По
мере эволюции возникают склеродермоподобные
уплотнения, атрофия, иногда изъязвления. Липо�
идный некробиоз может напоминать кольцевид�

ную гранулёму. Из редких форм отмечают па�
пулёзную, пятнистую, папуло�некротическую
и саркоидоподобную формы.

ПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфологияПатоморфология

На ранних этапах заболевания основные изменения
отмечаются в сосудистом русле в виде тромбоза
некоторых сосудов средних и глубоких отделов сет�
чатой дермы, дистрофических изменений колла�
геновых волокон и очагов некроза эпителиальной
выстилки придатков кожи в зоне тромбоза, ин�
фильтрации нейтрофилами септ подкожной жи�
ровой ткани, периваскулярной лимфогистиоцитар�
ной инфильтрации с примесью нейтрофилов в
поверхностных и глубоких отделах.

В полностью сформированном элементе эпидермис
истончён, со сглаженными межсосочковыми вы�
ростами. На всех уровнях сетчатой дермы и в сеп�
тах подкожной жировой ткани очаги некробиоза
коллагеновых волокон. Вокруг некротических оча�
гов радиально расположенные гистиоциты с при�
месью различного числа гигантских многоядерных
клеток и лимфоцитов в периферических отделах.
Окраска суданом III выявляет в очагах некробиоза
отложения липидов. Вокруг сосудов поверхност�
ного и глубокого сплетения лимфогистиоцитарные
инфильтраты с примесью плазматических клеток.

В старых элементах эпидермис истончён, утолщён�
ные, плотно расположенные пучки коллагена, осо�
бенно в нижних отделах дермы и в септах подкож�
ной жировой ткани. Слабо выраженные
лимфогистиоцитарные периваскулярные и внутри�
септальные инфильтраты. Нерезко выраженная
инфильтрация гистиоцитами нижних отделов дер�
мы.

ДифференциальнаяДифференциальнаяДифференциальнаяДифференциальнаяДифференциальная диагностикадиагностикадиагностикадиагностикадиагностика. 11111. Кольцевидная
гранулёма характеризуется отложениями в очагах
дистрофии коллагена гликозаминогликанов, ко�
торые при окраске толуидиновым синим дают ме�
тахроматическое окрашивание. 22222. Ревматоидный
узелок характеризуется массивными отложения�
ми фибрина, окружённого тонким ободком из ги�
стиоцитов, расположенных палисадно. 33333. Некро�
биотическая ксантогранулёма характеризуется
наличием большого числа эпителиоидных клеток
и гистиоцитов с «пенистой» цитоплазмой, распо�
ложенных палисадно вокруг зоны дистрофии кол�
лагеновых волокон, и наличием большого коли�
чества внеклеточных липидов, массивным
некрозом клеток воспалительного инфильтрата и
адипоцитов.

ИИИИИСТИННАЯСТИННАЯСТИННАЯСТИННАЯСТИННАЯ ПУЗЫРПУЗЫРПУЗЫРПУЗЫРПУЗЫРЧЧЧЧЧАТКААТКААТКААТКААТКА

Пузырчатка истинная (МКБ: L10 Пузырчат�
ка; L10.0 Пузырчатка обыкновенная; L10.1 Пу�
зырчатка вегетирующая; L10.2 Пузырчатка ли�
стовидная; L10.4 Пузырчатка эритематозная;
OMIM 169610 Пузырчатка обыкновенная се�
мейная; OMIM #169600 Пузырчатка хроничес�
кая доброкачественная [болезнь Хейли–Хей�
ли]) — хроническое и в части случаев
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аутоиммунное заболевание с образованием ауто�
антител к гликопротеину кератиноцитов (см.
статью «Десмоглеины»). Распространённость: до
1% всех кожных заболеваний. Возникает в лю�
бом возрасте, но чаще страдают лица 40–60 лет,
женщины чаще, чем мужчины.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Различают пузырчатку
обычную, листовидную, себорейную (эритема�
тозная, синдром Сенира —Ашера), вегетирую�
щую. Заболевание начинается с появления на
неизменённой коже или слизистой оболочке по�
лости рта пузырей, которые быстро увеличива�
ются в размерах, а их стенки становятся дряблы�
ми. У 60% больных процесс начинается и
длительное время ограничивается слизистыми
оболочками полости рта, имитируя стоматит. На
месте повреждённых пузырей возникают болез�
ненные эрозии. Последние могут появляться при
механическом трении неизменённой кожи (сим�
птом Никольского). В мазках–отпечатках с эро�
зированной поверхности обнаруживают аканто�
литические клетки. Эрозии быстро
эпителизируются, оставляя после себя пигмен�
тированные пятна. Для себорейной пузырчатки
характерно появление небольших пузырей на во�
лосистой части головы, лице, спине, груди. Пу�
зыри быстро ссыхаются в желтоватые корки, по�
крывающие эрозии, однако акантолитические
клетки выявляются не всегда. При листовидной
пузырчатке развивается эритематозно�сквамоз�
ный крупнопластинчатый дерматоз. Симптом
Никольского резко положительный. При веге�
тирующей пузырчатке на эрозированной повер�
хности возникают обильные, иногда кровоточа�
щие вегетации.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология. Процесс начинается с межкле�
точного отёка и деструкции десмосом в надба�
зальных слоях эпидермиса. Между кератиноци�
тами возникают микрощели и микровезикулы.
Клетки базального слоя не теряют связи с ба�
зальной мембраной. Надбазальные щели и пу�
зыри формируются и в эпителии волосяных фол�
ликулов. В полости пузыря видны единичные и
группы акантолитических клеток округлой фор�
мы с крупными пузырьковидными ядрами и
бледной цитоплазмой. По мере эпителизации
дно пузыря становится многослойным. Воспа�
лительные изменения в подлежащей дерме вы�
ражены слабо. При прямой иммунофлюоресцен�
тной микроскопии: чёткое свечение IgG и
С3�компонента комплемента в межклеточных
промежутках эпидермиса. При вегетирующей
пузырчатке — выраженный акантоз, папиллома�
тоз и внутриэпидермальные микроабсцессы из
эозинофилов. При листовидной пузырчатке

акантолиз происходит в верхних слоях эпидер�
миса — зернистом и подроговом. Иногда рого�
вой слой отслаивается без формирования пузы�
ря. Щели могут формироваться и в средних
отделах эпидермиса, следствием чего может быть
надбазальная отслойка. При эритематозной пу�
зырчатке изменения сходны с таковыми при ли�
стовидной. В старых элементах выявляется фол�
ликулярный гиперкератоз с акантолизом и
дискератозом в зернистом слое.

ПППППЕМФИГОИДЕМФИГОИДЕМФИГОИДЕМФИГОИДЕМФИГОИД БУЛЛБУЛЛБУЛЛБУЛЛБУЛЛЕЕЕЕЕЗНЫЙЗНЫЙЗНЫЙЗНЫЙЗНЫЙ

Буллёзный пемфигоид (неакантолитическая пу�
зырчатка, пузырчатка хроническая доброкаче�
ственная, пемфигоид, пузырчатка вульгарная
доброкачественная; МКБ: L12.0 Буллёзный
пемфигоид) — хронический доброкачественный
аутоиммунный (?) неакантолитический пузыр�
ный дерматоз. Заболевание редкое, достоверной
статистики нет; возникает в любом возрасте,
чаще у лиц 60 лет и старше (дерматит герпети�
формный сенильный), женщины болеют чаще
мужчин (пемфигоид беременных, герпес бере�
менных [МКБ: O26.4 Герпес беременных] — ред�
кое заболевание [1:4 000–50 000 беременных],
характеризующееся образованием субэпидер�
мальных пузырьков, возникающее во время бе�
ременности и послеродовом периоде.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. На коже с эритематозно�
�отёчным фоном нижних конечностей, живота,
реже слизистой оболочки полости рта возника�
ют пузыри с напряжённой стенкой и прозрач�
ным содержимым. После вскрытия пузырей об�
разуются эрозии без тенденции к
периферическому росту. Выделяют 3 типа бул�
лёзного пемфигоида — локализованный, вези�
кулёзный и вегетирующий. При генерализации
процесса клиническая картина полиморфная:
очаги эритемы, свежие пузыри, эрозии с частич�
ной эпителизацией. Симптом Никольского от�
рицательный. В мазках�отпечатках нет аканто�
литических клеток.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология: на начальном этапе резкий отёк
дермы, под эпидермисом формируются много�
численные микровезикулы, которые — сливаясь
— формируют пузырь, его крышей является пол�
нослойный эпидермис. В более старых элемен�
тах пузырь оказывается внутриэпидермальным.
В полости пузыря могут быть различные клеточ�
ные элементы — нейтрофилы, эозинофилы, лим�
фоциты, а также нити фибрина. В зависимости
от видимых изменений кожи, на которой воз�
ник пузырь, клеточная инфильтрация в дерме
может быть выражена слабо или достаточно ин�
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тенсивно с наличием значительного числа лим�
фоцитов, нейтрофилов, эозинофилов и призна�
ками васкулита. Прямая иммунофлюоресцент�
ная микроскопия выявляет отложения IgG и
С3�компонента комплемента на базальной мем�
бране.

ГГГГГЕРПЕТИФОРМНЫЙЕРПЕТИФОРМНЫЙЕРПЕТИФОРМНЫЙЕРПЕТИФОРМНЫЙЕРПЕТИФОРМНЫЙ ДЕРМАТИТДЕРМАТИТДЕРМАТИТДЕРМАТИТДЕРМАТИТ

Герпетиформный дерматит (полиморфный бул�
лёзный дерматит, болезнь Дюринга; МКБ: L13.0
Дерматит герпетиформный; OMIM 601230) —
хронический аутоиммунный буллёзный дерма�
тоз с длительным рецидивирующим течением и
герпетиформной группировкой элементов. Час�
тота: 0,19–1,4% всех кожных заболеваний. Про�
является в любом возрасте, чаще у лиц 30–40 лет,
при семейных формах чаще болеют женщины.
Герпетиформный дерматит — полиэтиологичес�
кий синдром, в части случаев рассматривается
как проявление глютеновой целиакии (ℜ , OMIM
212750) с экспрессией Аг HLA DQA1*0501 и
B1*0201.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Характерны полиморф�
ные высыпания — уртикарные, папулёзные, па�
пуло�везикулёзные, везикулёзные, на эритема�
тозном фоне, реже — буллёзные элементы.
Покрышка пузырей плотная, содержимое про�
зрачное, затем мутнеет. Элементы имеют тенден�
цию к группировке и герпетиформному распо�
ложению. Везикулы превращаются в пустулы,
вскрываются с образованием эрозий, на поверх�
ности которых формируются корки. На местах
регрессирующей сыпи остаётся стойкая пигмен�
тация. Симптом Никольского отрицательный, в
крови — эозинофилия. Течение длительное цик�
лическое, часто сопровождается интеркуррент�
ными заболеваниями. Некоторые авторы рас�
сматривают герпетиформный дерматит как
паранеопластический процесс.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология. На ранних этапах заболевания
скопления нейтрофилов и эозинофилов в верх�
них отделах сосочковой дермы с последующим
формированием микроабсцессов, в которых име�
ются также отложения фибрина, и развитием
некроза. Субэпидермально над верхушками со�
сочков образуются щели. Поскольку связь меж�
папиллярных выростов эпидермиса с дермой со�
храняется, первоначально пузырь имеет
мультилокулярный характер. В дальнейшем эти
связи нарушаются, пузырь становится унилоку�
лярным. Покрышкой пузыря является полнос�
лойный эпидермис. В содержимом пузыря вид�
ны эозинофилы и фибрин. По мере репарации
базального слоя пузырь становится внутридер�

мальным. В подлежащей дерме умеренно выра�
женный воспалительный инфильтрат из нейтро�
филов, эозинофилов и ядерной «пыли». Прямая
иммунофлюоресцентная микроскопия обнару�
живает отложения IgA в зоне базальной мембра�
ны и на вершинах сосочков, чаще гранулярного
типа, реже — линейного.

СССССИФИЛИСИФИЛИСИФИЛИСИФИЛИСИФИЛИС

КлиническиеКлиническиеКлиническиеКлиническиеКлинические проявленияпроявленияпроявленияпроявленияпроявления. Изъязвлённые папу�
ла или узелок шанкра при первичном сифилисе;
папулы и узелки, иногда покрытые чешуйками
или корочками при вторичном сифилисе; бляш�
ки с изъязвлением или атрофией в центре при
гуммозном третичном сифилисе. Элементы при
вторичном сифилисе могут быть распространён�
ными, захватывать кожу ладоней и подошв. По�
ражения слизистых оболочек ведут к формиро�
ванию широких кондилом.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология

ПервичныйПервичныйПервичныйПервичныйПервичный сифилиссифилиссифилиссифилиссифилис. Шанкр — язва, покрытая фиб�
рином и корками, грануляционная ткань в основа�
нии изъязвления, отёчность верхних отделов дермы,
количество сосудов поверхностного сосудистого спле�
тения увеличено, просветы их расширены, частич�
ный тромбоз венозного русла, густой диффузный ин�
фильтрат из плазматических клеток, лимфоцитов,
гистиоцитов, нейтрофилов.

ВторичныйВторичныйВторичныйВторичныйВторичный сифилиссифилиссифилиссифилиссифилис. При развёрнутой картине в эле�
менте — явления умеренно выраженного акантоза,
поверхностные и глубокие периваскулярные лимфо�
плазмоцитарные инфильтраты, инфильтраты лихе�
ноидного типа с преобладанием плазматических кле�
ток и гистиоцитов, местами группы эпителиоидных
клеток окружены лимфоцитами и плазматическими
клетками, иногда отмечаются единичные нейтрофи�
лы в дермальных инфильтратах и эпидермисе.

ШирокаяШирокаяШирокаяШирокаяШирокая кондиломакондиломакондиломакондиломакондилома — акантоз и папилломатоз эпи�
дермиса с наличием спонгиоформных и подроговых
пустул, густые периваскулярные полиморфные ин�
фильтраты из лимфоцитов, плазматических клеток,
гистиоцитов с примесью большого числа нейтрофи�
лов.

ТТТТТретичныйретичныйретичныйретичныйретичный сифилиссифилиссифилиссифилиссифилис. Формирование бугорков из эпи�
телиоидных клеток (гистиоцитов), окружённых скоп�
лениями лимфоцитов и плазматических клеток, не�
кроз в центре некоторых бугорков, явления
артериита.

ÈÕÒÈÎÇÛ È ÈÕÒÈÎÇÈÔÎÐÌÍÛÅ
ÄÅÐÌÀÒÎÇÛ

Ихтиозы (МКБ: Q80 Врождённый ихтиоз) и их�
тиозиформные дерматозы (ихтиозиформные
эритродермии) — гетерогенная группа генети�
ческих болезней ороговения; разновидность ке�
ратоза с поражением обширных участков или
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всего кожного покрова. Частота наиболее распро�
странённых форм наследственных болезней оро�
говения — 1:3 000–1:4 500 населения.

ГГГГГенетическиеенетическиеенетическиеенетическиеенетические аспектыаспектыаспектыаспектыаспекты. В каталоге профессора Викто�
ра МакКьюсика (OMIM) по состоянию на 1 августа
2002 г. зарегистрированы 33 наследственные формы
ихтиоза, ихтиозиформных дерматозов и близких со�
стояний. Лишь для некоторых из них установлен мо�
лекулярный дефект (например, недостаточность арил�
сульфатазы и трансглутаминазы). В подавляющем
большинстве случаев в основе патогенеза заболевания
находятся дефекты кератинизации.

 Аутосомно�доминантные формы: OMIM 113800
Эритродермия буллёзная ихтиозиформная врож�
дённая Брока; OMIM 146590 Ихтиоз Кэрта–Мак�
лина; OMIM 146600 Ихтиоз тяжёлый; OMIM 146700
Ихтиоз обычный; OMIM 146720 Ихтиоз�синдром
«щёки и брови»; OMIM 146750 Ихтиоз пластинча�
тый аутосомный доминантный; OMIM 146800 Их�
тиоз буллёзный.

 Аутосомно�рецессивные формы: OMIM 211965
Синдром камптодактилии�ихтиоза; OMIM 212400
Врождённый ихтиоз и катаракта; OMIM 242100
Эритродермия ихтиозиформная врождённая небул�
лёзная 1; OMIM 242150 Эритродермия ихтиози�
формная, поражение роговицы, глухота; OMIM
242300 Ихтиоз пластинчатый 1; OMIM 242400 Их�
тиоз врождённый с атрезией жёлчных протоков;
OMIM 242500 Ихтиоз врождённый типа «арлеки�
новый плод»; OMIM 242510 Ихтиоз, алопеция, эк�
тропион, умственное отставание; OMIM 242520
Ихтиоз, гепатоспленомегалия, дегенерация мозжеч�
ка; OMIM 242530 Ихтиоз, умственное отставание,
почечная недостаточность; OMIM 242550 Ихтиоз,
секущиеся волосы, амино�ацидурия; OMIM 258840
Ихтиоз с дефектами рта и пальцев; OMIM 270220
Ихтиоз, подобный синдрому Шёгрена–Ларссона,
без поражения ЦНС и глаза.

 X�сцепленные формы: OMIM 300001 Ихтиоз
X�сцепленный без недостаточности сульфатазы
стероидов; OMIM 308050 Врождённая гемидисп�
лазия, эритродермия ихтиозиформная, дефекты ко�
нечностей; OMIM 308100 Ихтиоз X�сцепленный;
OMIM 308200 Ихтиоз и мужской гипогонадизм;
OMIM 308205 Ихтиоз фолликулярный, атрихия,
синдром фотофобии.

 Разные фенотипы: OMIM 601039 Синдром ихтио�
за–умственного отставания с большими гранулами
кератогиалина; OMIM 601277 Ихтиоз пластинча�
тый 2; OMIM 601952 Линейный кератоз с врож�
дённым ихтиозом и склерозирующей кератодерми�
ей; OMIM 602400 Ихтиоз, фолликулярная
атрофодермия, гипо�трихоз и гипогидроз; OMIM
602540 Ихтиоз с глухотой; OMIM 604777 Ихтиоз
пластинчатый 3; OMIM 604781 Ихтиоз врождён�
ный непластинчатый и неэритродермический;
OMIM 606545 Ихтиоз пластинчатый 5.

ИИИИИХТИОЗХТИОЗХТИОЗХТИОЗХТИОЗ ОБЫОБЫОБЫОБЫОБЫЧЧЧЧЧНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙНЫЙ

Ихтиоз обычный (ichthyosis vulgaris; МКБ: Q80.0
Ихтиоз простой) проявляется вариабельными
поражениями: от ограниченных участков сухо�

сти кожи и небольшого шелушения до генера�
лизованных форм с крупными, плотно прикреп�
лёнными полигональными чешуйками. Распро�
странённость: наиболее часто встречающаяся
форма ихтиоза. Заболевание проявляется в ран�
нем детском возрасте, чаще всего по истечении
первых 3 месяцев жизни.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Поражаются преимуще�
ственно разгибательные поверхности конечнос�
тей, в складках кожи изменения отсутствуют или
выражены слабее. Обычно кожа покрыта мелки�
ми полигональными чешуйками. Ладони из�за
усиления папиллярного рисунка и углубления
складок выглядят старческими; возможен нерез�
ко выраженный ладонно�подошвенный гиперке�
ратоз. Нередко сочетается с атопией.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология. Гиперкератоз, истончение или
отсутствие зернистого слоя, истончение шипо�
ватого слоя (представлен мелкими или крупны�
ми клетками с явлениями вакуолизации). Гипер�
кератоз часто распространяется и на волосяные
фолликулы, что клинически проявляется фол�
ликулярным гиперкератозом. В базальном слое
возможно увеличение меланина. Митотическая
активность нормальна или снижена. Количество
волосяных фолликулов уменьшено, сальные же�
лезы атрофичны. В дерме: увеличение числа мел�
ких сосудов, редко выявляются небольшие пе�
риваскулярные инфильтраты из лимфоидных
клеток и тканевых базофилов.

ИИИИИХТИОЗХТИОЗХТИОЗХТИОЗХТИОЗ X�X�X�X�X�СЦЕПЛЕННЫЙСЦЕПЛЕННЫЙСЦЕПЛЕННЫЙСЦЕПЛЕННЫЙСЦЕПЛЕННЫЙ

Ихтиоз, сцепленный с Х�хромосомой (ichthyosis
nigricans; МКБ: Q80.1 Ихтиоз, связанный с
Х�хромосомой [Х�сцепленный ихтиоз]), прояв�
ляется формированием массивных гиперкерато�
тических наслоений бурого цвета. Встречается с
частотой 1:6000. Полная клиническая картина
наблюдается только у мужчин. Может существо�
вать с рождения, но чаще проявляется в первые
недели или месяцы жизни.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Крупные, буроватые,
плотно прикреплённые толстые чешуйки распо�
ложены на голове, шее, туловище, сгибательных
и разгибательных поверхностях конечностей.
Поражение кожи может сопровождаться помут�
нением роговицы. Поражаются складки кожи,
процесс более выражен на сгибательных поверх�
ностях конечностей и на животе.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология. Гиперкератоз с нормальным
или слегка утолщённым зернистым слоем (при
ЭМ обнаруживается уменьшение количества
пластинчатых гранул). Роговой слой массивный,
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сетчатого строения, местами в 70–90 раз толще
нормального. Содержание меланина в базальном
слое увеличено, в дерме изменений нет.

ИИИИИХТИОЗИФОРМНЫЕХТИОЗИФОРМНЫЕХТИОЗИФОРМНЫЕХТИОЗИФОРМНЫЕХТИОЗИФОРМНЫЕ ЭРИТРОДЕРМИИЭРИТРОДЕРМИИЭРИТРОДЕРМИИЭРИТРОДЕРМИИЭРИТРОДЕРМИИ

Ихтиозиформные эритродермии (МКБ: L53.9
Эритематозное состояние неуточнённое) — гете�
рогенная группа редких наследственных заболе�
ваний. Их ведущими клиническими признаками
являются эритродермия той или иной степени
выраженности и шелушение кожи. Общими для
всех ихтиозиформных эритродермий считаются
развитие с рождения или в первые месяцы жизни,
универсальность или симметричность поражения
и снижение потоотделения. В ряде наблюдений
спектр клинических проявлений может попол�
нять поражение кожи ладоней и подошв (в основ�
ном по типу диффузной ладонно�подошвенной
кератодермии). Круг заболеваний, отнесённых к
данной группе, довольно широк. Принято разде�
лять коллодийный плод, плод арлекина, буллёз�
ную врождённую ихтиозиформную эритродер�
мию, иглистый ихтиоз, небуллёзную врождённую
ихтиозиформную эритродермию, пластинчатый
ихтиоз и ряд синдромов, включающих ихтиози�
формную эритродермию в качестве одного из сим�
птомов (синдром Шёгрена–Ларссона,
BIDS�синдром, KID�синдром, синдром накопле�
ния нейтральных липидов, синдром Нетертона и
др.).

БуллёзнаяБуллёзнаяБуллёзнаяБуллёзнаяБуллёзная врождённаяврождённаяврождённаяврождённаяврождённая ихтиозиформнаяихтиозиформнаяихтиозиформнаяихтиозиформнаяихтиозиформная эритро�эритро�эритро�эритро�эритро�
дермиядермиядермиядермиядермия

Эпидермолитический гиперкератоз (МКБ: Q80.3
Врождённая буллёзная ихтиозиформная эритро�
дермия) — редкое врождённое расстройство кера�
тинизации, основными клиническими признака�
ми которого являются эритема и гиперкератоз
различной степени выраженности и образование
пузырей. Проявляется с рождения в виде яркой
распространённой эритемы с образованием на её
фоне крупных вялых пузырей, заживающих без
образования рубцов. Причиной заболевания яв�
ляются мутации генов кератинов 1 и 10.

Промежуточные филаменты клеток различных эпите�
лиев имеют разные молекулярные формы цитокерати�
на. Более того, в различных анатомических областях од�
ного и того же эпителия могут экспрессироваться
различные формы цитокератина. Например, кератино�
циты ладони и подошвы синтезируют особые кератины,
не встречающиеся в других частях тела. Известно более
20 форм кератина с M

r
 от 48 до 68 кД; каждая форма

кодирована своим геном. По мере дифференцировки эпи�
телиоцитов происходит перепрограммирование синтеза
кератинов (например, в эпидермисе). Экспрессия неко�
торых кератинов — признак появления клеток, достиг�

ших состояния терминальной дифференцировки. Так,
цитокератин 1 служит маркёром терминальной диффе�
ренцировки кератиноцитов. Иммуногистохимическое
выявление конкретного цитокератина позволяет опре�
делить принадлежность исследуемого материала к тому
или иному типу эпителиев, что имеет важное значение в
диагностике опухолей и заболеваний кожи. Так, при по�
ражении исключительно кожи туловища имеет место
мутация цитокератина 10, а при поражении ладоней и
подошв — цитокератина 1 и/или 9.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Постепенно симптомы эритемы
и формирования пузырей отходят на второй план и
проявляются лишь при обострениях, а гиперкератоз
приобретает характер массивных наслоений серовато��
коричневого цвета, образующих концентрические фи�
гуры вокруг крупных суставов и собирающихся в «гре�
бешки» в крупных складках туловища. У части больных
имеется диффузная ладонно�подошвенная кератодер�
мия. Изменения на лице незначительные, располага�
ются преимущественно в нижней его части.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология (рис. 25�4 на вклейке). Главным диаг�
ностическим критерием заболевания является нали�
чие у больных гистологического симптомокомплекса
эпидермолитического гиперкератоза, который вклю�
чает 5 обязательных (акантоз, правильная структур�
ная организация базального слоя, вакуолизация ши�
поватого и зернистого слоёв, «гранулёзная
дегенерация» и гиперкератоз) и 3 вероятных признака
(разрывы межклеточных соединений в шиповатом и
зернистом слоях, фолликулярный кератоз и очаговый
паракератоз). Под «гранулёзной дегенерацией» под�
разумевается увеличение количества кератогиалино�
вых гранул различного размера и очертаний в зернис�
том слое. В зависимости от степени тяжести
заболевания вакуолизация цито�плазмы зернистых и
шиповатых клеток может приводить к образованию пу�
зырей. Митотическая активность эпидермиса усилена.
В сосочковом слое дермы отмечаются отёк, расшире�
ние сосудов и умеренная периваскулярная лимфогис�
тиоцитарная инфильтрация с преобладанием лимфо�
цитов. Ультраструктурным маркёром заболевания
является феномен гомогенизации и комкования кера�
тиновых нитей в цитоплазме клеток супрабазального
слоя эпидермиса. Пренатальная диагностика базиру�
ется на ультраструктурном исследовании биопсии на
19�й нед гестации и исследовании клеток амниотичес�
кой жидкости.

ЭЭЭЭЭРИТРОКЕРРИТРОКЕРРИТРОКЕРРИТРОКЕРРИТРОКЕРАААААТТТТТОДЕРМИИОДЕРМИИОДЕРМИИОДЕРМИИОДЕРМИИ

Эритрокератодермия (МКБ: Q82.8 Другие уточнён�
ные врождённые аномалии кожи) — сочетание
эритродермии с участками кератоза — клинически
гетерогенная группа редких наследственных болез�
ней ороговения с перекликающимися особеннос�
тями, включая гиперкератоз и эритему. Они зани�
мают промежуточное место между диффузными и
локализованными формами кератозов. Различают
несколько форм заболевания: фигурную вариабель�
ную Мендеса да Косты, врождённую прогрессиру�
ющую симметричную Готтрона, ихтиоз линейный
огибающий Комеля, генодерматоз кокардовидный
Дегоса и др.

1
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ЛЛЛЛЛОРИКРИНОВАЯОРИКРИНОВАЯОРИКРИНОВАЯОРИКРИНОВАЯОРИКРИНОВАЯ ЭРИТРОДЕРМИЯЭРИТРОДЕРМИЯЭРИТРОДЕРМИЯЭРИТРОДЕРМИЯЭРИТРОДЕРМИЯ

Врождённая симметричная прогрессирующая
эритрокератодермия Дарье–Готтрона — редкое
врождённое заболевание, проявляющееся разви�
тием симметричных высыпаний на фоне эритемы
красно�коричневого цвета в виде пластинчатого
шелушения, усиленного в краевой зоне, окружён�
ной нередко венчиком гиперпигментации (веро�
ятно, ℜ ). Причина заболевания — мутация гена
лорикрина (OMIM 602036). Патогенез заболева�
ния связывают с нарушением апоптоза при кера�
тинизации. Предполагают, что инициирование
апоптоза в данном случае основано на экспрес�
сии филаггрина.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Характерны поражение
кожи лица вокруг рта и в носогубных складках, ше�
лушение и эритема волосистой части головы, круп�
ные бляшки на локтях и коленях, полосовидный
гиперкератоз на сгибах суставов. Очаги медленно
увеличиваются в размерах. Наблюдаются случаи
гиперкератоза ладоней и подошв, описано соче�
тание с катарактой.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология: акантоз с неравномерным рас�
ширением и удлинением эпидермальных вырос�
тов, папилломатоз и гиперкератоз сетчатого стро�
ения. Могут наблюдаться очаговый паракератоз
вблизи волосяных фолликулов и фолликулярный
гиперкератоз. Зернистый слой несколько утол�
щён, возможна вакуольная дистрофия отдельных
эпителиоцитов. В верхней части дермы — умерен�
ные периваскулярные лимфогистиоцитарные ин�
фильтраты. При ЭМ обнаруживаются липидные
капли и десмосомы в роговом слое, увеличение ко�
личества десмосом в базальном слое.

ВВВВВНУТРИДЕРМАЛЬНЫЙНУТРИДЕРМАЛЬНЫЙНУТРИДЕРМАЛЬНЫЙНУТРИДЕРМАЛЬНЫЙНУТРИДЕРМАЛЬНЫЙ НЕВУНЕВУНЕВУНЕВУНЕВУССССС

Невусы (родинки, родимые пятна; МКБ: I78.1 Не�
вус неопухолевый; Q82.5 Врождённый неопухоле�
вый невус) — пигментированные пятна кожи, мо�
гут малигнизироваться; редко малигнизируются
хорошо очерченные и однородно окрашенные не�
вусы и родинки у детей. Родинки имеются прак�
тически у каждого человека, они могут быть врож�
дёнными или возникать на протяжении всей
жизни, особенно в пубертатном периоде, у жен�
щин во время беременности, гормональных дис�
функций. Характеристики разных невусов см. в
статье «Невус».

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина характеризуется чрезвычай�
ным разнообразием числа, размеров, морфологи�
ческого типа и степени пигментации отдельных
элементов — пятен, узелков, бляшек — вплоть до

субтотального поражения кожного покрова при
так называемых гигантских невусах. Крупными
врождёнными невусами считают элементы >20 см
или 2,5% поверхности тела, они рассматриваются
как фактор риска малигнизации.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология: невусные клетки располагаются
в виде гнёздных скоплений различного размера и
конфигурации в дерме, субэпидермально и между
клеточными комплексами. Иногда скопления
приобретают диффузный характер и располагают�
ся очень близко к эпидермису вдоль базальной
мембраны, при этом отмечаются атрофические
изменения эпидермиса. Клетки крупные, различ�
ной формы и величины, с чётко видимым ядром,
иногда несколькими гиперхромными ядрами, рас�
положенными в виде «розеток» или комковатых
скоплений. В некоторых элементах форма клеток
веретеновидная, что придаёт невусу сходство с
нейрофибромой. Содержание пигмента может
быть различным. В «молодых» невусах стромаль�
ный компонент выражен слабо, со временем со�
единительнотканная строма начинает преобла�
дать, и такой невус рассматривают как
«фиброэпителиальный».

Локализация невусных клеток среди базальных керати�
ноцитов и в зоне базальной мембраны без её нарушения
характерна для пограничного невуса, а в сочетании с
внутридермальным компонентом — для смешанного
невуса.

Голубой невус клинически представляет собой папулу или
бляшку на широком основании, различного оттенка се�
ро�голубого цвета. Гистологически в дерме находят скоп�
ления отростчатых меланоцитов с высоким содержани�
ем пигмента, располагающиеся параллельно эпидермису,
что и обусловливает оптический эффект голубизны при
падении лучей видимого спектра.

МММММЕЛАНОМАЕЛАНОМАЕЛАНОМАЕЛАНОМАЕЛАНОМА

Меланома (МКБ: C43 Злокачественная мелано�
ма кожи) — опухоль высокой степени злокаче�
ственности, состоящая из атипичных меланоци�
тов полиморфного строения с различным
содержанием пигмента. Наследственность: см.
приложение «Наследственные заболевания». Ча�
стота: 3 новых случая на 100 000 населения в год;
с одинаковой частотой наблюдают в пожилом
возрасте у мужчин и женщин; заболеваемость ме�
ланомой быстро растёт в течение последних не�
скольких десятилетий и составляет 2,5–10% от
всех вновь выявляемых опухолей кожи; мелано�
мой страдают чаще всего лица в возрасте 30–50
лет. Факторы риска: инсоляция, солнечные ожо�
ги, особенно в детском возрасте. Патогенез: см.
главу 7.
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КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Различают 4 основных
клинических варианта.

ПоверхностноПоверхностноПоверхностноПоверхностноПоверхностно распространяющаясяраспространяющаясяраспространяющаясяраспространяющаясяраспространяющаяся меланома возни�
кает у лиц в возрасте около 50 лет, у женщин чаще на
конечностях, у мужчин — на туловище в виде бляшки
с неровными контурами и неравномерной пигмента�
цией.

НодулярнаяНодулярнаяНодулярнаяНодулярнаяНодулярная меланома — в виде узла с чёткими грани�
цами, быстрым ростом и эрозированной поверхнос�
тью и кровоточивостью, часто с низким содержанием
пигмента или без него.

ЗлокачественнаяЗлокачественнаяЗлокачественнаяЗлокачественнаяЗлокачественная лентиго�меланомалентиго�меланомалентиго�меланомалентиго�меланомалентиго�меланома обычно локали�
зуется на лице или других открытых участках тела у
пожилых людей, возникает в виде мелкого пигмент�
ного пятна, рост медленный, годами, прежде чем воз�
никает инвазия.

АкролентигинознаяАкролентигинознаяАкролентигинознаяАкролентигинознаяАкролентигинозная меланома с преимущественной ло�
кализацией на пальцах кистей и стоп в виде неравно�
мерно пигментированных пятен с инфильтрацией.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология. При поверхностно распростра�
няющейся опухоли единичные и сгруппирован�
ные в ячейки атипичные клетки локализуются
вдоль дермо�эпидермальной границы и иногда в
более высоких отделах эпидермиса, создавая
«педжетоидную» структуру. У клеток высокое
ядерно�цитоплазматическое соотношение, круп�
нозернистый ядерный хроматин, чёткое эозино�
фильное ядрышко. Много фигур митоза. В ни�
жележащей дерме выраженная воспалительная
реакция. При нодулярной меланоме опухолевые
клетки расположены преимущественно в дерме в
виде ячеистых скоплений различного размера и
конфигурации. В разных полях зрения клетки
могут быть веретеновидными или эпителиоидны�
ми. Очень много митозов, в том числе атипич�
ных. Реактивная инфильтрация по периферии
выражена слабо. При злокачественной лентиго��
меланоме большинство атипичных клеток распо�
лагается в базальном слое эпидермиса. После�
дний с признаками атрофии. Инвазия выражена
слабо. Преобладают мелкие плеоморфные вере�
теновидные клетки с ветвящимися отростками и
крупнозернистыми гранулами меланина. Мито�
зов мало. В дерме явления солярного эластоза и
десмоплазии. При акролентигинозной мелано�
ме инвазия выражена в центральных отделах оча�

га, а по периферии атипичные меланоциты рас�
полагаются в эпидермисе. Клетки крупные, эпи�
телиоидного типа и мелкие — веретеновидные.
Митозов очень много.

Для дифференцировки малодифференцирован�
ных вариантов меланомы используется иммуно�
морфологическая реакция с АТ к белкам S�100,
HMB�45, тирозиназе (gp100, Melan A, MAGE�3).
Уровни инвазии опухоли представлены в табли�
це 25�1.

ДДДДДИСПЛАИСПЛАИСПЛАИСПЛАИСПЛАСТИСТИСТИСТИСТИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ МЕЛАНМЕЛАНМЕЛАНМЕЛАНМЕЛАНОЦИТОЦИТОЦИТОЦИТОЦИТАРНЫЙАРНЫЙАРНЫЙАРНЫЙАРНЫЙ НЕВУНЕВУНЕВУНЕВУНЕВУССССС

Синдром атипического невуса (МКБ: D22 Ме�
ланоформный невус; OMIM *155600, #155601
[мутация гена CDKN2A ингибитора 2А циклин�
зависимой киназы, OMIM 600160.0001]) — на�
следуемое заболевание (ℜ ) выраженного семей�
ного характера. Распространённость: в США до
5% общей популяции имеют спорадическую фор�
му диспластического невуса; в конце 1990�х го�
дов зарегистрировано около 40 тыс. семейных
случаев и 4,6 млн. спорадических форм.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Обычно пятнистые эле�
менты, но встречаются папулёзные, бляшковид�
ные с центральной папулой или микропапула�
ми, овальной или неправильной формы, иногда
с отростками, размером 5 мм и более, с мелкофе�
стончатым чётким контуром, разной интенсив�
ности коричневого цвета (вплоть до чёрного), с
эритематозным венчиком по периферии.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология. Общепринятых критериев ди�
агностики диспластического невуса не существу�
ет. Архитектоника диспластического невуса пред�
полагает неравномерную гиперплазию
эпидермальных отростков с гипертрофией кон�
цевых отделов. Ячейки меланоцитов соседних
выростов часто соединяются. Среди эпидермаль�
ных меланоцитов отмечается спектр цитологи�
ческих изменений: от умеренного плеоморфиз�
ма до явной атипии. Выраженная степень
последней может трактоваться как меланома in
situ.

Òàáëèöà 25-1. Óðîâíè èíâàçèè ìåëàíîìû ïî Êëàðêó è Áðåñëîó

Уровень инвазии по Кларку TNM, толщина по Бреслоу 
I.    Меланома in situ pTis 
II.   Инвазия сосочковой дермы pT1, 0,75 мм или менее 
III. Инвазия до границы сосочковой и сетчатой дермы pT2, 0,75–1,5 мм 
IV. Инвазия сетчатой дермы pT3, 1,5–4,0 мм 
V.  Инвазия подкожных тканей pT4, >4,0 мм 
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ЮЮЮЮЮВЕНИЛЬНЫЙВЕНИЛЬНЫЙВЕНИЛЬНЫЙВЕНИЛЬНЫЙВЕНИЛЬНЫЙ НЕВУНЕВУНЕВУНЕВУНЕВУССССС

Веретеноклеточный и/или эпителиоидно�кле�
точный невус (ювенильная меланома, доброкаче�
ственная ювенильная меланома, невус Спитц) —
доброкачественный меланоцитарный невус, как
правило, приобретённый, имеющий характерное
гистологическое строение, отличное от мелано�
цитарных невусов других типов. Первоначально
полагали, что возникает преимущественно у де�
тей, но в настоящее время показано, что ювениль�
ный невус чаще (до 60%) встречается у взрослых.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Обычно экзофитное обра�
зование полушаровидной формы, реже — плос�
кое; плотной эластической консистенции, с чёт�
кими границами; цвет — от светло�красного до
тёмно�коричневого, иногда чёрного; поверхность
гладкая или папилломатозная.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология (рис. 25�5 на вклейке). По своей
архитектонике невус может быть пограничным,
смешанным (наиболее часто), внутридермаль�
ным. По клеточному составу может быть верете�
новидным, эпителиоидно�клеточным и чаще
смешанным. Содержание пигмента в меланоци�
тах вариабельно. Характерно наличие эозино�
фильных скоплений — фрагментов базальной
мембраны (так называемые тельца Камино). Ве�
ретенообразные меланоциты вытянутой формы с
удлинённым ядром и крупным эозинофильным
ядрышком. В эпидермисе меланоциты имеют
длинные цитоплазматические отростки и форми�
руют крупные эллипсовидные гнёзда, длинная ось
которых обычно перпендикулярна к поверхнос�
ти кожи. В дерме веретеновидные клетки чаще
расположены параллельно друг другу в виде пуч�
ков или тяжей. Полигональные или округлые
эпителиоидные клетки с обильной мелкозернис�
той, сетчатой или вакуолизированной цитоплаз�
мой. Часто встречаются гигантские многоядерные
клетки.

БББББАЗАЛИОМААЗАЛИОМААЗАЛИОМААЗАЛИОМААЗАЛИОМА

Базальноклеточный рак (базальноклеточная эпи�
телиома, канкроид кожи, карциноид кожи; МКБ:
C44 Другие злокачественные новообразования
кожи) — опухоль кожи полиморфного строения,
гистогенетически связанная с эпидермисом и
эпителием придатков кожи, обладающая мест�
но�деструирующим ростом, практически не ме�
тастазирующая, в которой периферические клет�
ки имитируют базальные клетки эпидермиса.
Распространённость: 20–100 случаев на 100 000
населения. Базалиома обычно возникает у лиц 50
лет и старше.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина: Различают поверхност�
ную, узелковую, кистозную, язвенную (ulcus
rodens), пигментную и склеродермоподобную
(тип morphea) формы. Поверхностная базалиома
имеет вид пятна различной конфигурации и раз�
меров, розовато�коричневатого цвета с поверхно�
стным мелкопластинчатым шелушением. Очаги
могут быть одиночными или множественными.
Узелковая базалиома в виде солитарного экзофит�
ного образования на широком основании, с экта�
зированными сосудами на поверхности и фоку�
сами микроэрозий, покрытых корочками.
Кистозная базалиома представлена узелковым
элементом различного размера, покровная стен�
ка которого полупрозрачна, покрыта мелкими эк�
тазированными сосудами, за ней угадывается
жидкое содержимое. Язвенная базалиома может
возникать как первичный вариант опухоли или
как результат углубления поверхностной эрозии.
Центральная язва окружена приподнятым вали�
ком розово�красного оттенка с чёткообразными
утолщениями сероватого цвета («жемчужины»).
Пигментная форма базалиомы сопровождается
диффузной пигментацией, что в некоторых слу�
чаях создаёт трудности при дифференциальной
диагностике с меланоцитарными новообразова�
ниями. Склеродермоподобная базалиома может
иметь вид плотной белесоватой бляшки с очага�
ми активного роста по периферии.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология. Выделяют недифференцирован�
ную и дифференцированную базалиому. Первая
представляет собой солидные скопления эпите�
лиальных клеток различной конфигурации и раз�
меров. В комплексах преобладают мелкие клетки
с тёмной цитоплазмой, с нечёткими границами,
без межклеточных мостиков. Ядра овальной или
округлой формы с выраженной базофилией. По
периферии комплексов клетки приобретают ха�
рактерную радиальную ориентацию, в толще ком�
плексов ориентация клеток произвольная. В по�
верхностных базалиомах чётко прослеживается
связь комплексов с эпидермисом. По периферии
комплексов выраженная стромальная и воспали�
тельная реакция. В кистозных вариантах среди
солидных скоплений могут  находиться единич�
ные или множественные кистозные полости.
Дифференцированная базалиома может быть же�
лезистой (аденоидная), пилоидной и сальной, в
некоторых случаях базалиома имеет сложное стро�
ение в результате сочетания различных структур.
При склеродермоподобной базалиоме удлинён�
ные тяжи опухолевых клеток заключены в обиль�
ную фиброзную строму. При пигментной базали�
оме отмечают отложения пигмента среди
клеточных скоплений и в меланофагах окружаю�
щей стромы.

1
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ПППППАРАПСОРИАЗАРАПСОРИАЗАРАПСОРИАЗАРАПСОРИАЗАРАПСОРИАЗ

Парапсориаз (болезнь Брока, лишай пятнистый
хронический, эритродерма макулопапулярная;
МКБ: L41 Парапсориаз) — группа приобретён�
ных дерматозов неясной этиологии. Общие при�
знаки — поверхностный характер очагов пора�
жения (обычно эритематозно�папулёзные
шелушащиеся высыпания), преимущественно
хроническое (иногда рецидивирующее) течение,
отсутствие генерализованных проявлений и
субъективных ощущений, резистентность к ле�
чению. Развивается чаще у лиц старше 30 лет,
около трети больных в возрасте 60–70 лет, муж�
чины болеют гораздо чаще (8:1). Некоторые ва�
рианты парапсориаза рассматривают как кло�
нальные дерматозы с 15% вероятностью
трансформации в лимфому.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина

Каплевидный парапсориаз может быть острым, подо�
стрым, наиболее часто — хроническим. Характерно
высыпание полусферических папул розовато�красно�
го цвета на коже предплечий, плеч, боковой поверх�
ности грудной клетки, живота, нижних конечнос�
тей. Элементы не группируются и не сливаются. При
поскабливании возникают отрубевидное шелушение
и точечное кровоизлияние. При разрешении папулы
остаётся чешуйка, отделяемая целиком (симптом об�
латки).

Бляшечный парапсориаз проявляется одним или не�
сколькими пятнами (с последующим их увеличением
и распространением) на коже предплечий, тулови�
ща, бёдер, голеней. Пятна существуют длительное
время с некоторым усилением признаков в зимний
период. Возможны спонтанные частичные ремиссии,
изредка — полные. Поверхность пятен может быть
гладкой, морщинистой, лихенизированной, разных
оттенков розового и светло�коричневого цвета.

Лихеноидный парапсориаз встречается крайне редко в
виде высыпаний конусовидных папул диаметром 1–2
мм различных оттенков красновато�желтоватого цве�
та, иногда с плотно сидящей чешуйкой на поверхно�
сти. Высыпания могут формировать полоски, пере�
секающиеся друг с другом в виде сети.

Острый лихеноидный и вариолиформный парапсориаз
характеризуется полиморфизмом высыпаний, кото�
рые могут быть пузырьковыми, папулёзными, пусту�
лёзными, оспенноподобными, геморрагическими, по�
ражающими обширные кожные покровы, в том числе
волосистую часть головы, ладони и стопы, что не
характерно для других форм заболевания. В боль�
шинстве случаев течение острое с полной регрессией
элементов, оставляющих после себя оспенноподоб�
ные рубчики.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология (рис. 25�6 на вклейке). На ран�
них этапах бляшечного парапсориаза отмечает�
ся небольшое утолщение эпидермиса с очаговым
межклеточным отёком, экзоцитозом и умерен�

ными периваскулярными лимфогистиоцитарны�
ми инфильтратами.

ГГГГГРИБОВИДНЫЙРИБОВИДНЫЙРИБОВИДНЫЙРИБОВИДНЫЙРИБОВИДНЫЙ МИКОЗМИКОЗМИКОЗМИКОЗМИКОЗ

Микоз грибовидный (Т�клеточная лимфома
кожи, Т�хелперная лимфома кожи, Алибера бо�
лезнь, Алибера–Базена микоз, Гранулёма грибо�
видная; МКБ: C84.0 Грибовидный микоз) — пер�
вичная лимфома кожи низкой степени
злокачественности с преимущественной проли�
ферацией зрелых клональных CD4+ Т�хелперов.
На поздних стадиях поражаются лимфатические
узлы и внутренние органы. Частота: 0,3 случая
на 100 000 населения. В качестве факторов рис�
ка называют носительство Т�клеточно�лимфот�
ропного вируса типа I, вирус Эпстайна–Барр,
лучевое воздействие, постоянный и длительный
контакт с продуктами переработки нефти, тяжё�
лыми металлами и органическими растворите�
лями, а также наследственную отягощённость
(OMIM 254400, повышена частота HLA�Аг Aw31
и Aw32).

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. В классической трёхста�
дийной форме Алибера–Базена выделяют пят�
нистую, инфильтративно�бляшечную и опухоле�
вую стадии, постепенно сменяющие друг друга,
хотя на более поздних этапах заболевания могут
присутствовать морфологические элементы всех
трёх типов. Множественные эритематозные эле�
менты с разной степенью инфильтрации, различ�
ных размеров и конфигурации могут охватывать
различную площадь кожного покрова, вплоть до
субтотального и тотального поражения, как это
может быть при эритродермической форме. Те�
чение процесса волнообразное, с частичными
ремиссиями и формированием очагов пойкило�
дермии. Высыпания сопровождаются эксфоли�
ацией и зудом, увеличением регионарных лим�
фатических узлов. В третьей стадии возникают
различного размера узлы ярко�красного цвета с
цианотичным оттенком, которые подвергаются
изъязвлению.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология (рис. 25�7 на вклейке). На ран�
них этапах гистологические изменения носят
неспецифический характер и напоминают кар�
тину острого или подострого дерматита, в част�
ности экзему, псориаз. В эпидермисе акантоз,
гиперкератоз с отшелушиванием, очаговый па�
ракератоз, очаговый спонгиоз иногда с форми�
рованием микроабсцессов Потрие, экзоцитоз
лимфоцитов, гидропическая дистрофия клеток
базального слоя. В дерме небольшие инфильт�
раты из лимфоцитов и гистиоцитов с примесью
плазматических клеток и эозинофилов. Проли�

1

1
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ферация посткапиллярных венул с эндотелием
призматической формы. На инфильтративно�б�
ляшечной стадии пролиферат более выражен,
приобретает диффузный, иногда полосовидный
характер с выраженным эпидермотропизмом.
Клеточный состав полиморфный с преобладани�
ем лимфоцитов среднего размера, с овальными
или церебриформными ядрами, часто гиперх�
ромными. В некоторых случаях наблюдается эк�
зоцитоз мононуклеарных клеток не только в эпи�
дермис, но и в эпителий волосяных фолликулов
с последующим отложением гликозаминоглика�
нов (вторичный фолликулярный муциноз). В
опухолевой стадии отмечаются вертикальный
тип распространения пролиферата, отсутствие
эпидермо�тропизма и атрофия эпидермиса. Сре�
ди клеток пролиферата появляются бластные
формы и клетки с выраженной атипией. Харак�
терный иммунофенотип: CD1�, CD2+, CD3+,
рецептор T�клеток TCRβ+, CD5+, CD4+, CD8�,
CD30�. Изредка встречаются варианты с фено�
типом CD3�, CD4�, CD8+.

СиндромСиндромСиндромСиндромСиндром СезариСезариСезариСезариСезари (МКБ: C84.1 Болезнь Сезари) — лей�
кемический вариант грибовидного микоза, для кото�
рого характерна пролиферация CD4+

Th2�лимфоцитов. Клинически проявляется в виде
тотальной эритродермии, отёка и шелушения кожи,
гиперкератоза ладоней и подошв, ониходистрофии,
выпадения волос, сильного зуда, увеличения пакетов
лимфоузлов и наличия в периферической крови бо�
лее 1000 мл крупных атипичных лимфоцитов с це�
ребриформным ядром — клеток Сезари. Только 10%
больных синдромом Сезари выживают более 5 лет.

ПеджетоидныйПеджетоидныйПеджетоидныйПеджетоидныйПеджетоидный ретикулёзретикулёзретикулёзретикулёзретикулёз (болезнь Woringer�Kollop
при солитарном варианте и болезнь Ketron�Goodman
— при множественном поражении; МКБ: C85.7 Дру�
гие уточнённые типы неходжкенской лимфомы).
Клинически представляет солитарную, медленно уве�
личивающуюся педжетоидную или псориазиформ�
ную бляшку, покрытую корками или кератотически�
ми массами, обычно в дистальных отделах нижней
конечности. Гистологически: эпидермис с псориази�
формным акантозом содержит единичные или в виде
гнёздных скоплений крупные клетки со светлой ци�
топлазмой педжетоидного типа. Иммунофенотип со�
литарной формы такой же, что и при грибовидном
микозе, при диссеминированном варианте отмечены
случаи CD8+ и TCRγ/δ+.

ЛимфоматоидныйЛимфоматоидныйЛимфоматоидныйЛимфоматоидныйЛимфоматоидный папулёзпапулёзпапулёзпапулёзпапулёз клинически характеризу�
ется персистирующими папулёзными высыпаниями,
возникающими и разрешающимися в течение не�
скольких недель, оставляя после себя небольшие
рубчики. Поверхность элементов может быть эрози�
рована. Гистологически в поверхностной или глубо�
кой дерме нодулярные инфильтраты из малых, сред�
них и иногда крупных плеоморфных лимфоцитов.
Преобладающий фенотип CD30+ T�лимфоциты.

B�B�B�B�B�КЛЕТКЛЕТКЛЕТКЛЕТКЛЕТОООООЧЧЧЧЧНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕНЫЕ ЛИМФОЛИМФОЛИМФОЛИМФОЛИМФОМЫМЫМЫМЫМЫ КОЖИКОЖИКОЖИКОЖИКОЖИ

Распространённость B�клеточных лимфом
(МКБ: C44 Другие злокачественные новообра�
зования кожи) составляет 20–25% всех кожных
лимфом.

КлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническаяКлиническая картинакартинакартинакартинакартина. Инфильтрированные,
чётко отграниченные папулы, бляшки или узлы
коричнево�красного цвета, обычно на ограни�
ченном участке кожного покрова.

ПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистологияПатогистология. Лимфоцитарный пролиферат
(обычно нодулярного типа с чёткими граница�
ми) локализован в средних и нижних отделах
дермы с распространением в подкожную жиро�
вую ткань. Опухолевые клетки по цитологическим
характеристикам могут соответствовать любому нор�
мальному аналогу на этапе развития лимфоцита, от
стволовой клетки до зрелого В�лимфоцита, т.е. цен�
тробласту, центроциту лимфоплазмацитоидной клет�
ке, иммунобласту, плазматической клетке в любых
их сочетаниях. Иммуногистохимические маркёры:
CD19, CD20, CD22, CD79a. В соответствии с пре�
обладанием клеток определённого типа выделены:
лимфома из клеток фолликулярного центра — из
мелких (центроцитов) или крупных (центробластов);
лимфома маргинальной зоны; иммуноцитома — из
мелких В�лимфоцитов, дифференцирующихся в
плазматические клетки; лимфома (центроцитар�
ную) из мантийных клеток, напоминающих цент�
роциты; крупноклеточная В�лимфома. Последняя,
в отличие всех остальных, имеет относительно пло�
хой прогноз — пятилетний срок выживания у 50%
больных.
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ГЛАВА
2626262626

ППППП.ФФФФФ. Литвицкий, Литвицкий, Литвицкий, Литвицкий, Литвицкий, ССССС.ААААА. Повзун Повзун Повзун Повзун Повзун

ЭКСТРЕМАЛЬНЫЕ
СОСТОЯНИЯ

В течение жизни человек может подвергаться воздействию раз�
личных экзогенных и эндогенных факторов чрезвычайной силы,
продолжительности и/или небычного, непривычного характера.
Действие экстремальных факторов приводит к развитию либо эк�
стренной адаптации к данному фактору, либо экстремального,
критического, неотложного состояния.

 Экстренная адаптация характеризуется предельным напряжением механиз�
мов адаптации организма, что препятствует сдвигу важнейших параметров и
констант его жизнедеятельности за границы нормального диапазона. По сво�
ему содержанию состояние экстренной адаптации является стадией I про�
цесса адаптации. После прекращения действия чрезвычайного фактора, ус�
транения или компенсации его эффектов состояние организма нормализуется.

 Экстремальное, критическое, неотложное состояние характеризуется значи�
тельными нарушениями жизнедеятельности организма, несмотря на пре�
дельную активацию механизмов адаптации. Самостоятельный выход орга�
низма из такого состояния, как правило, невозможен.

К наиболее частым и клинически значимым неотложным состо�
яниям относят коллапс, шок, кому и отравления.

От экстремальных необходимо отличать терминальные состоя�
ния, которые представляют собой конечные этапы жизни орга�
низма, пограничное состояние между жизнью и смертью. К
терминальным состояниям относят все стадии умирания — пре�
агонию, агонию, клиническую смерть, а также начальный этап
состояния после успешной реанимации. Терминальные состоя�
ния обычно являются следствием неблагоприятного течения эк�
стремальных состояний. Если при терминальном состоянии не
проводятся интенсивные врачебные мероприятия или они неэф�
фективны, то развивается клиническая и далее — биологическая
смерть (рис. 26�1).

ÎÁÙÀß ÝÒÈÎËÎÃÈß ÝÊÑÒÐÅÌÀËÜÍÛÕ ÑÎÑÒÎßÍÈÉ*

Экстремальные состояния вызывают особые патогенные факто�
ры. Они получили название экстремальных (от лат. extremus —
предельный, крайний). Экстремальные факторы отличаются от
других патогенных агентов тем, что оказывают в данных конк�
ретных условиях и при действии на данный организм крайне
высокий, предельно интенсивный, часто разрушительный эффект.

 ВидыВидыВидыВидыВиды экстремальныхэкстремальныхэкстремальныхэкстремальныхэкстремальных факторовфакторовфакторовфакторовфакторов

Экстремальные факторы подразделяют на экзогенные и эндогенные.

* Автор разделов «Общая этиология экстремальных состояний» и «Патогенез
экстремальных состояний» — П.Ф. Литвицкий.
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††††† Экзогенные экстремальные факторы могут иметь
физическую, химическую или биологическую при�
роду.

‡  Факторы физической природы: механические,
электрические, термические, барометрические, ра�
диационные, гравитационные.

‡ Химические факторы: предельный дефицит/избы�
ток: кислорода, субстратов метаболизма, жидко�
сти; выраженные интоксикации ЛС, промышлен�
ными ядами, кислотами, щелочами.

‡  Биологические факторы: значительный дефи�
цит/избыток экзогенных биологически активных
веществ; микробы, паразиты и грибы (токсины,
продукты их метаболизма и/или распада).

††††† Эндогенные (неблагоприятное, тяжёлое течение
болезней и болезненных состояний): выраженная
недостаточность функций органов и физиологичес�
ких систем, значительная кровопотеря, массивные
кровоизлияния в органы, избыток продуктов им�
мунных или аллергических реакций, существенный
дефицит/избыток биологически активных веществ
и/или их эффектов, психические перенапряжения,
травмы.

 УсловияУсловияУсловияУсловияУсловия, способствующиеспособствующиеспособствующиеспособствующиеспособствующие возникновениювозникновениювозникновениювозникновениювозникновению экстремаль�экстремаль�экстремаль�экстремаль�экстремаль�
ныхныхныхныхных состоянийсостоянийсостоянийсостоянийсостояний

††††† Факторы, потенцирующие эффекты экстремальных
агентов. Например, состояние сенсибилизирован�
ности организма может привести к более тяжёлому
течению анафилактического шока при действии
аллергена, последствия кровопотери усугубляются
в условиях повышенной температуры воздуха, сер�
дечная недостаточность при выполнении чрезмер�

ной физической нагрузки может привести к карди�
огенному шоку и т.д.

††††† Реактивность организма часто является решающим
условием при действии экстремального фактора. В
отличие от нормергического реагирования, гипер�
или гипергическое состояние организма существен�
но облегчает возникновение, усугубляет течение и
исходы экстремального состояния.

ÏÀÒÎÃÅÍÅÇ ÝÊÑÒÐÅÌÀËÜÍÛÕ
ÑÎÑÒÎßÍÈÉ

Экстремальные состояния характеризуются, как
правило, динамичным, стадийным развитием.
В большинстве случаев (за исключением остро
и молниеносно развивающихся ситуаций, вы�
зываемых сверхсильными экстремальными
факторами, приводящими к быстрой гибели
организма) в динамике нарастающих по тяже�
сти экстремальных состояний можно выделить
3 стадии: активации адаптивных механизмов,
их истощения и недостаточности, экстремаль�
ного регулирования жизнедеятельности орга�
низма (рис. 26�2).

СССССТ А Д И ЯТ А Д И ЯТ А Д И ЯТ А Д И ЯТ А Д И Я АКТИВАЦИИАКТИВАЦИИАКТИВАЦИИАКТИВАЦИИАКТИВАЦИИ АДАПТИВНЫХАДАПТИВНЫХАДАПТИВНЫХАДАПТИВНЫХАДАПТИВНЫХ МЕХАНИЗМОВМЕХАНИЗМОВМЕХАНИЗМОВМЕХАНИЗМОВМЕХАНИЗМОВ

ОРГАНИЗМАОРГАНИЗМАОРГАНИЗМАОРГАНИЗМАОРГАНИЗМА

Эта стадия характеризуется закономерной ге�
нерализованной активацией функций тканей,
органов и их систем. Это лежит в основе раз�

Ðèñ. 26-1. Ýòàïû ðàññòðîéñòâ æèçíåäåÿòåëüíîñòè îðãàíèçìà ïðè äåéñòâèè ïàòîãåííîãî ôàêòîðà.

Ðèñ. 26-2. Ñòàäèè ýêñòðåìàëüíûõ ñîñòîÿíèé.
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вития адаптивных реакций разной степени
выраженности и специфичности. Принципи�
ально все эти реакции можно подразделить на
2 категории:

 обеспечивающие специфическую адаптацию к данному
конкретному экстремальному фактору (гипоксии, дефи�
циту или избытку субстрата метаболизма, токсину, низ�
кой или высокой температуре окружающей среды, гипо�
или гипербарии и другим);

 реализующие неспецифические, стандартные процессы,
развивающиеся при действии любого экстремального
воздействия, т.е. стресс�реакция.

СССССТТТТТАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯ НЕДОСТНЕДОСТНЕДОСТНЕДОСТНЕДОСТАААААТТТТТОООООЧЧЧЧЧНННННОСТИОСТИОСТИОСТИОСТИ АДАПТИВНЫХАДАПТИВНЫХАДАПТИВНЫХАДАПТИВНЫХАДАПТИВНЫХ МЕХАНИЗМОВМЕХАНИЗМОВМЕХАНИЗМОВМЕХАНИЗМОВМЕХАНИЗМОВ

Главные особенности этой стадии: недостаточная
эффективность адаптивных реакций и нарастание
повреждающего действия экстремального агента.

 ЗвеньяЗвеньяЗвеньяЗвеньяЗвенья патогенезапатогенезапатогенезапатогенезапатогенеза

††††† Нарастающее снижение эффективности реакций при�
способления, компенсации, защиты и репарации.

††††† Прогрессирующее расстройство физиологических фун�
кций и распад функциональных систем организма.

††††† Нарушение обмена веществ и физико�химических
процессов.

††††† Повреждение структурных элементов органов, тка�
ней и клеток.

††††† Торможение пластических процессов в них.

В результате указанных изменений большинство па�
раметров гомеостаза отклоняется за пределы нор�
мального диапазона и нередко значительно. Жизне�
деятельность организма существенно нарушается.

 В целом на стадии недостаточности механизмов адап�
тации при различных экстремальных состояниях раз�
вивается комплекс закономерных стереотипных вза�
имосвязанных изменений в организме. К главным
среди них относят триаду характерных нарушений.

††††† Расстройство и недостаточность функций органов
и физиологических систем: нервно�гуморальной,
дыхательной, ССС, крови, гемостаза и др.

††††† Значительные отклонения от нормы показателей гоме�
остаза, в том числе жизненно важных, критических.

††††† Повреждение субклеточных структур, клеток и нару�
шение межклеточного взаимодействия (рис. 26�3).

 ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления

††††† Расстройства функций нервной системы. Характеризуют�
ся различными по степени и характеру нарушениями чув�
ствительности, контроля движений, интеграции деятель�
ности органов, тканей и их систем, ВНД.

‡ При коллапсах (в связи со значительными наруше�
ниями перфузии органов, в том числе и мозга) разви�
вается состояние, характеризующееся безучастнос�
тью к происходящим событиям, угнетённостью и
глубокой тоской.

‡ При шоковых состояниях (на стадии торможения)
наблюдается значительная заторможенность, от�
решённость, «уход в себя», утрата контакта с ок�
ружающими.

‡ При коме сознание нарушено. Вначале наблюда�
ются заторможенность и сонливость, а вскоре —
потеря сознания, сочетающаяся с гипорефлекси�
ей. Одновременно выявляются существенные рас�
стройства кровообращения, дыхания и других
жизненно важных функций. Последнее является ре�
зультатом расстройства интегрирующей функции
нервной системы.

††††† Нарушение деятельности ССС. Проявляется арит�
миями, признаками коронарной и сердечной недо�
статочности, различными расстройствами централь�
ной, органной и микрогемоциркуляции. Последние
приводят к развитию капилляротрофической недо�
статочности в различных органах. А это в свою оче�
редь потенцирует недостаточность их функций —
сердца, почек, печени, лёгких и других.

††††† Отклонения в системе крови и гемостаза. Обуслов�
ливают нарушения объёма, вязкости и текучести
крови; формирование агрегатов из её форменных
элементов, феномена сладжа, тромбов. Частым след�
ствием расстройств гемостаза являются тромбо�ге�
моррагические состояния, нередко приводящие к
гибели организма.

††††† Расстройства системы внешнего дыхания. Усугуб�
ляют течение экстремальных состояний в связи с
потенцированием гипоксемии, гиперкапнии и ги�
поксии. На стадии недостаточности механизмов адап�
тации, как правило, развиваются так называемые пе�
риодические формы дыхания (Биота, Чейна–Стокса,
Куссмауля), а при тяжёлом течении — его полное
прекращение — апноэ.

Ðèñ. 26-3. Ðàññòðîéñòâà ïðè ýêñòðåìàëüíûõ ñîñòîÿíèÿõ íà ñòàäèè íåäîñòàòî÷íîñòè ìåõàíèçìîâ àäàïòàöèè.
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††††† Недостаточность функций почек. Проявляется олиго�
или анурией, нарушением фильтрации, экскреции,
секреции и других процессов в них. Нередко это при�
водит к уремии разной степени выраженности.

††††† Нарушение функций печени. Обусловливает рас�
стройства белкового, углеводного и липидного об�
менов, метаболизма жёлчных пигментов, процессов
инактивации токсичных продуктов метаболизма,
потенцирует нарушения в системе гемостаза. При
длительно текущих экстремальных состояниях (на�
пример, коматозных) выраженная печёночная не�
достаточность может значительно ускорить переход
в терминальное.

††††† Расстройства функций органов ЖКТ. Развиваются,
как правило, при тяжёлом течении таких экстре�
мальных состояний, как шок и кома. Они проявля�
ются нарушениями секреторной и моторной функ�
ций желудка и кишечника (вплоть до его пареза),
полостного и мембранного пищеварения. В связи с
этим у пациентов нередко развиваются синдромы
кишечной аутоинфекции, аутоинтоксикации, а так�
же мальабсорбции.

††††† Значительные отклонения от нормального диапазо�
на показателей гомеостаза организма. Являются за�
кономерным проявлением недостаточности функ�
ций органов и их систем.

СССССТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯТАДИЯ ЭКСТРЕМАЛЬНОГОЭКСТРЕМАЛЬНОГОЭКСТРЕМАЛЬНОГОЭКСТРЕМАЛЬНОГОЭКСТРЕМАЛЬНОГО РЕГУЛИРОВАНИЯРЕГУЛИРОВАНИЯРЕГУЛИРОВАНИЯРЕГУЛИРОВАНИЯРЕГУЛИРОВАНИЯ

ЖИЗНЕДЕЯТЕЛЬНОСТИЖИЗНЕДЕЯТЕЛЬНОСТИЖИЗНЕДЕЯТЕЛЬНОСТИЖИЗНЕДЕЯТЕЛЬНОСТИЖИЗНЕДЕЯТЕЛЬНОСТИ ОРГАНИЗМАОРГАНИЗМАОРГАНИЗМАОРГАНИЗМАОРГАНИЗМА

Основные характеристики стадии экстремаль�
ного регулирования жизнедеятельности орга�
низма приведены на рис. 26�4.

††††† Нарастающая (в условиях значительного энергоде�
фицита, ацидоза, нарушений ионного баланса и дру�
гих изменений в организме) гипо� и деафферентация
центральных и периферических нервных структур, а
также исполнительных органов и тканей.

††††† Распад функциональных систем, обеспечивавших
поддержание жизненно важных параметров орга�
низма.

††††† Переход на элементарный — метаболический —
уровень регуляции жизнедеятельности органов и
тканей.

При прогрессировании указанных изменений раз�
вивается терминальное состояние и наступает
смерть. Однако проведение на стадии экстре�
мального регулирования эффективного лечения
позволяет блокировать прогрессирование рас�
стройств, восстановить и даже нормализовать
состояние пострадавшего.

ÊÎËËÀÏÑ*

Коллапс [МКБ: R55 Обморок (синкопе) и кол�
лапс] — общее остро развивающееся состоя�
ние, возникающее в результате значительного
несоответствия ОЦК ёмкости сосудистого рус�
ла. Характеризуется недостаточностью крово�
обращения, первично циркуляторной гипок�
сией, расстройством функций тканей, органов
и их систем.

ЭЭЭЭЭТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯТИОЛОГИЯ

Непосредственной причиной коллапса является
быстро развивающееся значительное превыше�
ние ёмкости сосудистого русла по сравнению
с ОЦК.

ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины коллапсаколлапсаколлапсаколлапсаколлапса

 При снижении величины выброса крови из желудоч�
ков сердца в сосудистое русло развивается кардиоген�
ный коллапс (рис. 26�5). Это наблюдается при острой
сердечной недостаточности (вызываемой ишемией и
инфарктом миокарда, значительной бради� или тахи�
кардией); состояниях, затрудняющих приток крови к
сердцу (при стенозах клапанных отверстий, эмболии
или стенозе сосудов системы лёгочной артерии); на�
личии препятствий для выброса крови из левого желу�
дочка (наиболее часто при стенозе клапанного отвер�
стия устья аорты).

 При уменьшении ОЦК развивается гиповолемический кол�
лапс. К этому приводят острое массивное кровотечение,
быстрое и значительное обезвоживание организма (при
профузном поносе, отравлениях, повышенном потоот�
делении, неукротимой рвоте); потеря большого объёма
плазмы крови (например, при обширных ожогах); пере�
распределение крови с депонированием значительного
её количества в венозных сосудах, кровеносных синусах
и капиллярах (например, при шоке, гравитационных пере�
грузках, некоторых интоксикациях).

Ðèñ. 26-4. Ðàññòðîéñòâà â îðãàíèçìå ïðè ýêñòðåìàëüíûõ
ñîñòîÿíèÿõ íà ñòàäèè ýêñòðåìàëüíîãî ðåãóëèðîâàíèÿ.

 ПричиныПричиныПричиныПричиныПричины: нарастание степени и масштаба повреждения
организма, прогрессирующая недостаточность механиз�
мов адаптации.

 ПатогенезПатогенезПатогенезПатогенезПатогенез

Ключевые звенья патогенеза * Автор раздела «Коллапс» — П.Ф. Литвицкий.
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 При снижении общего периферического сосудистого
сопротивления развивается вазодилатационный кол�
лапс. Это может произойти при тяжёлых инфекциях,
интоксикациях, гипертермии, эндокринопатиях (при
гипотиреоидных состояниях, острой и хронической
надпочечниковой недостаточности), неправильном
применении ЛС (например, симпатолитиков, гангли�
облокаторов, наркотиков, антагонистов кальция), ги�
покапнии, избытке в крови аденозина, гистамина, ки�
нинов, глубокой гипоксии и ряде других состояний.

ВидыВидыВидыВидыВиды коллапсаколлапсаколлапсаколлапсаколлапса

Помимо наиболее частых — кардиогенного, ги�
поволемического и вазодилатационного коллап�
са, в практической медицине часто выделяют
разновидности коллапса с учётом его конкрет�
ной причины или группы родственных причин:
постгеморрагический, инфекционный, токси�
ческий, радиационный, панкреатический, орто�
статический, гипокапнический и др.

ОООООБЩИЙБЩИЙБЩИЙБЩИЙБЩИЙ ПАПАПАПАПАТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ ИИИИИ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ КОЛЛАПСАКОЛЛАПСАКОЛЛАПСАКОЛЛАПСАКОЛЛАПСА

Основные звенья патогенеза и проявления кол�
лапса.

 Нарушение функции ССС. Является инициальным и
главным патогенетическим звеном коллапса и харак�
теризуется неадекватностью кровоснабжения органов
и тканей. Типичны следующие циркуляторные рас�
стройства: сниженные ударный и сердечный выбросы
крови, острая артериальная гипотензия, венозная ги�
перемия, перераспределение кровотока (депонирова�
ние крови в ёмкостных сосудах брюшной полости, лёг�
ких, селезёнки и гипоперфузия мозга, сердца, других
органов), нарушения микроциркуляции крови и лим�
фы, развитие капилляротрофической недостаточнос�
ти.

 Расстройство функций нервной системы. Имеет важ�
ную патогенетическую значимость. Коллапс, как пра�
вило, сопровождают заторможенность, апатия, безу�
частность к происходящему, тремор пальцев рук, иногда
судороги, гипорефлексия, обморок при значительной
гипоперфузии и гипоксии мозга.

 Нарушения газообменной функции лёгких. Об этом
свидетельствуют частое и поверхностное дыхание, ги�
поксемия, гиперкапнии в оттекающей от лёгких крови.

 Расстройство экскреторной функции почек. Учиты�
вая, что коллапс характеризуется острой системной
артериальной гипотензией и в связи с этим гипопер�
фузией почек, у пациентов часто выявляются олигу�
рия, гиперстенурия, гиперазотемия.

 Расстройства систем крови и гемостаза: гиповолемия,
повышение вязкости крови (в связи с выходом её
жидкой части через стенки сосудов, проницаемость
которых в условиях гипоксии увеличена), гиперагре�
гация тромбоцитов и эритроцитов, образование тром�
бов, развитие феномена сладжа.

Многие вышеописанные проявления коллапса
обусловлены развитием гипоксии, вначале цир�
куляторной, а впоследствии смешанной (вклю�
чая дыхательную, гемическую, тканевую, суб�
стратную). При нарастании тяжести гипоксии
могут развиться значительные расстройства жиз�
недеятельности организма, чреватые смертью.

ØÎÊ*

Шок (МКБ: R57 Шок, не классифицированный
в других рубриках) — общее, крайне тяжёлое со�
стояние организма, возникающее под действи�
ем сверхсильных экстремальных факторов. Ха�
рактеризуется стадийным прогрессирующим
расстройством жизнедеятельности организма в
результате нарастающего нарушения функций
нервной, эндокринной, сердечно�сосудистой и
других жизненно важных систем. Выход паци�
ента из шокового состояния возможен, как пра�
вило, только при проведении экстренных и эф�
фективных врачебных мероприятий. Без этого
шок обычно приводит к терминальному состоя�
нию.

ÝÒÈÎËÎÃÈß ØÎÊÀ

Важной отличительной чертой шока является то,
что его вызывает экстремальный фактор большой
силы, как правило, приводящий к различного
масштаба разрушениям структурных элементов
тканей и органов.

Ðèñ. 26-5. Âèäû êîëëàïñîâ ïî ïðîèñõîæäåíèþ.

* Автор раздела «Шок» — П.Ф. Литвицкий.
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ПППППРИРИРИРИРИЧЧЧЧЧИНЫИНЫИНЫИНЫИНЫ

 Различные варианты травм (механическое поврежде�
ние — разрушение, разрывы, отрывы, раздавливание
тканей; обширные ожоги, воздействие электричес�
кого тока и др.).

 Массивная кровопотеря (как правило, сочетающаяся
с травмой).

 Переливание большого объёма несовместимой кро�
ви.

 Попадание во внутреннюю среду сенсибилизирован�
ного организма аллергенов.

 Значительная ишемия или обширный некроз орга�
нов (сердца, почек, печени, кишечника и др.).

ÂÈÄÛ ØÎÊÀ

Общепринятой классификации видов шока нет.
В качестве критерия для дифференцировки шо�
ковых состояний служит главным образом их
причина. С учётом этого к наиболее частым и
клинически значимым видам шока относят шок
травматический (раневой; МКБ: T79.4 Травма�
тический шок), ожоговый, посттрансфузионный,
аллергический (анафилактический; МКБ: T78.2
Анафилактический шок неуточнённый), элект�
рический, кардиогенный, токсический, психо�
генный (психический) и др. В практической ме�
дицине шоковые состояния подразделяют в
зависимости от тяжести их течения: шок I сте�
пени (лёгкий), шок II степени (средней тяжес�
ти), шок III степени (тяжёлый).

ÎÁÙÈÉ ÏÀÒÎÃÅÍÅÇ È ÏÐÎßÂËÅÍÈß ØÎÊÀ

Независимо от тяжести клинических проявле�
ний различают 2 последовательно развивающи�
еся стадии шока.

 Сначала наблюдается активация специфических и не�
специфических адаптивных реакций. Эту стадию ра�
нее называли стадией генерализованного возбужде�
ния или эректильной. В последние годы её называют
адаптивной, компенсаторной, непрогрессирующей,
ранней.

 Если процессы адаптации недостаточны, развивается
вторая стадия шока. Её называли стадией общего тор�
можения или торпидной (от лат. torpidus — вялый).
В настоящее время её называют стадией деадаптации
или декомпенсации. На этой стадии выделяют две
подстадии: прогрессирующую (заключающуюся в ис�
тощении компенсаторных реакций и гипоперфузии
тканей) и необратимую (в ходе которой развиваются
изменения, не совместимые с жизнью).

СССССТТТТТАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯ АДАПТАДАПТАДАПТАДАПТАДАПТАЦИИАЦИИАЦИИАЦИИАЦИИ

Стадия адаптации (компенсации, непрогресси�
рующая, эректильная) является результатом зна�
чительного по тяжести и масштабу повреждения
органов и тканей экстремальным фактором, а
также возникающих под его влиянием вторич�
ных изменений в организме. Основные звенья
патогенеза шока на стадии компенсации приве�
дены на рис. 26�6, а проявления шока на этой
стадии в табл. 26�1.

Ðèñ. 26-6. Îñíîâíûå çâåíüÿ ïàòîãåíåçà øîêà (ñòàäèÿ êîìïåíñàöèè).
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СССССТТТТТАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯАДИЯ ДЕКОДЕКОДЕКОДЕКОДЕКОМПЕНСАЦИИМПЕНСАЦИИМПЕНСАЦИИМПЕНСАЦИИМПЕНСАЦИИ

Стадия декомпенсации (деадаптации, прогресси�
рующая, необратимая, торпидная) — результат
действия как самого экстремального фактора, так
и прогрессирующей недостаточности функций
тканей, органов, их систем, а также истощения
адаптивных возможностей организма. Основные
звенья патогенеза шока на стадии декомпенсации
приведены на рис. 26�7, а проявления шока на этой
стадии в таблице 26�2.

В отличие от стадии компенсации, степень, и мас�
штаб расстройств значительно более выражены.
Разнообразные патологические изменения разви�
ваются одновременно и потенцируют друг друга.
Наиболее часто наблюдается декомпенсация фун�
кций почек, лёгких, печени (синдромы «шоковых
почек», «шоковых лёгких» и др.). В этих условиях
недостаточность функции органов достигает край�
ней степени. Это может стать причиной смерти
пациента.

Òàáëèöà 26-1. Îáùèå ïðîÿâëåíèÿ øîêà (ñòàäèÿ êîìïåíñàöèè)

Органы и их системы Изменённые функции 
Нервная и эндокринная Психическое и двигательное возбуждение, активация 

симпатико-адреналовой и гипоталамо-гипофизарно-надпочечниковой 
систем, щитовидной железы; гиперрефлексия 

Сердце и сосуды Тахикардия, гипертензивные реакции, централизация кровообращения, 
расстройства органно-тканевой и микрогемоциркуляции, аритмии 

Лёгкие Тахипноэ с развитием гипокапнии 
Система крови и гемостаза Уменьшение ОЦК, повышение вязкости крови, расстройства в системе 

гемостаза (гиперкоагуляционно-тромботическое состояние) 
Печень Активация гликогенолиза, снижение дезинтоксикационной функции 
Почки Олигурия, уремия 

 

Ðèñ. 26-7. Îñíîâíûå çâåíüÿ ïàòîãåíåçà øîêà (ñòàäèÿ äåêîìïåíñàöèè).
Òàáëèöà 26-2. Îñíîâíûå çâåíüÿ ïàòîãåíåçà øîêà (ñòàäèÿ äåêîìïåíñàöèè)
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ÊÎÌÀ*

Коматозные состояния (МКБ: R40.2 Кома неуточ�
нённая), возникающие при различных патологи�
ческих процессах, можно разделить на следующие
группы.

 Обусловленные первичным поражением ЦНС (нейро�
генные). К этой группе относят кому, развивающуюся
при инсультах, черепно�мозговой травме, эпилепсии,
воспалении и опухолях головного мозга и его оболочек.

 Развивающиеся при нарушениях газообмена.

††††† Гипоксические. Связаны с недостаточным поступле�
нием кислорода извне (удушение) или нарушением
транспорта кислорода при тяжёлых острых расстрой�
ствах кровообращения и анемиях.

††††† Респираторные. Обусловлены гипоксией, гиперкапнией
и ацидозом вследствие значительных нарушений лё�
гочного газообмена при дыхательной недостаточнос�
ти.

 Обусловленные нарушением метаболизма при недостаточ�
ной или избыточной продукции гормонов (диабетичес�
кая, гипотиреоидная, гипокортикоидная, гипопитуитарная
кома), передозировке гормональных препаратов (тирео�
токсическая, гипогликемическая кома).

 Токсогенные комы, связанные с эндогенной интокси�
кацией при токсикоинфекциях, недостаточности пе�
чени и почек (печёночная, уремическая кома), панк�
реатите или с воздействием экзогенных ядов (кома
при отравлениях, в том числе алкоголем, ФОС и т.д.).

 Первично обусловленные потерей воды, электролитов
и энергетических веществ (гипонатриемическая кома
при синдроме неадекватной продукции АДГ, хлор�
гидропеническая, развивающаяся у больных с упор�
ной рвотой, алиментарно�дистрофическая, или голод�
ная, кома).

ÍÀÐÓØÅÍÈß ÑÎÇÍÀÍÈß

Коматозные состояния характеризуются прежде
всего нарушением сознания. Степень наруше�
ния сознания нередко играет определяющую
роль в исходе многих заболеваний и патологи�
ческих процессов. Поэтому определение состо�
яния сознания — один из основных моментов
при обследовании больного, особенно в экст�
ренных ситуациях. Нарушения (расстройства)
сознания перечислены на рис. 26�8.

Нарушения сознания принято подразделять на
изменения сознания и на угнетение сознания.

 ИзмененияИзмененияИзмененияИзмененияИзменения сознаниясознаниясознаниясознаниясознания — продуктивные формы наруше�
ния сознания, развивающиеся на фоне бодрство�
вания. Они характеризуются расстройством пси�
хических функций, извращённым восприятием
окружающей среды и собственной личности, обычно
не сопровождаются обездвиженностью. К ним относят

делирий, аменцию и сумеречные расстройства созна�
ния. Они являются ведущими проявлениями большин�
ства психических заболеваний и рассматриваются в пси�
хиатрии.

 УУУУУгнетениягнетениягнетениягнетениягнетения сознаниясознаниясознаниясознаниясознания — непродуктивные формы нару�
шения сознания, характеризующиеся дефицитом пси�
хической активности со снижением уровня бодрство�
вания, отчётливым угнетением интеллектуальных
функций и двигательной активности.

ÏÐÈ×ÈÍÛ ÊÎÌÛ

Кому вызывают различные факторы. Их при�
нято подразделять на экзогенные и эндоген�
ные. Последние могут быть инфекционными
и неинфекционными.

ЭЭЭЭЭКЗОГЕННЫЕКЗОГЕННЫЕКЗОГЕННЫЕКЗОГЕННЫЕКЗОГЕННЫЕ ФАКТОРЫФАКТОРЫФАКТОРЫФАКТОРЫФАКТОРЫ

Экзогенные факторы (рис. 26�9) — патоген�
ные агенты окружающей среды, как правило,
чрезвычайной силы, токсичности и/или раз�
рушительного характера.

Примеры

 Различные травмирующие (как правило, головной мозг)
факторы (электрический ток, механическая травма
головы).

 Термические воздействия (перегревание, солнечный
удар, переохлаждение).

 Значительные колебания барометрического давления
(гипо� и гипербария).

 Нейротропные токсины (алкоголь и его суррогаты,
этиленгликоль, токсичные дозы наркотиков, седатив�
ные, барбитураты и др.).

 Инфекционные агенты (нейротропные вирусы, боту�
линистический и столбнячный токсины, возбудители
малярии, брюшного тифа, холеры).

 Экзогенная гипоксия и аноксия.

 Лучевая энергия (большие дозы проникающей радиации).

ЭЭЭЭЭНДОГЕННЫЕНДОГЕННЫЕНДОГЕННЫЕНДОГЕННЫЕНДОГЕННЫЕ ФАКТОРЫФАКТОРЫФАКТОРЫФАКТОРЫФАКТОРЫ

Эндогенные факторы (рис. 26�10), приводящие к
развитию комы, являются результатом тяжёлых рас�
стройств жизнедеятельности организма. Они на�* Автор раздела «Кома» — П.Ф. Литвицкий.

Ðèñ. 26-8. Îñíîâíûå âèäû ðàññòðîéñòâ ñîçíàíèÿ.
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блюдаются при неблагоприятном течении раз�
личных болезней и болезненных состояний. Эти
состояния приводят к значительным отклонени�
ям от нормы жизненно важных параметров и
констант, избытку или дефициту субстратов об�
мена веществ и/или кислорода в организме.

Примеры

 Патологические процессы в мозге (ишемия, инсульт,
опухоль, абсцесс, отёк и т.п.).

 Недостаточность кровообращения (гипоксия мозга).

 Дыхательная недостаточность (гипоксия мозга при
астматическом статусе, асфиксии, отёке лёгких).

 Патология системы крови (массированный гемолиз
эритроцитов, выраженная анемия).

 Эндокринопатии (гипоинсулинизм, гипо� и гиперти�
реоидные состояния, надпочечниковая недостаточ�
ность).

 Печёночная недостаточность, нарушения системы
пищеварения (синдром мальабсорбции, кишечная
аутоинтоксикация и/или аутоинфекция).

 Почечная недостаточность.

 Коматозные состояния развиваются в ряде случаев
при тяжёлом прогрессирующем течении коллапса и
шока.

ÎÁÙÈÉ ÏÀÒÎÃÅÍÅÇ È ÏÐÎßÂËÅÍÈß

Патогенез коматозных состояний, независимо от
вызвавших их причин, включает несколько общих
ключевых звеньев, приведённых на рис. 26�11.

Общие проявления коматозных состояний пред�
ставлены в табл. 26�3.

Гипоксия, нарушения процессов энергообеспече�
ния клеток, интоксикация, расстройства КЩР,
дисбаланс ионов и жидкости, нарушения элект�
рогенеза, дисбаланс содержания биологически
активных вещества и их эффектов развиваются во
всех органах и тканях. Однако в наибольшей мере
они выражены в мозге. Именно поэтому обяза�
тельным признаком комы является потеря созна�
ния. Повреждения других тканей и органов, тя�
жёлые нарушения нейроэндокринной регуляции
их функций, обусловливают прогрессирующую
полиорганную недостаточность и нарастающее
угнетение жизнедеятельности организма в целом.

ГГГГГИПОКСИЯИПОКСИЯИПОКСИЯИПОКСИЯИПОКСИЯ ИИИИИ НАРУШЕНИЯНАРУШЕНИЯНАРУШЕНИЯНАРУШЕНИЯНАРУШЕНИЯ ПРОЦЕССОВПРОЦЕССОВПРОЦЕССОВПРОЦЕССОВПРОЦЕССОВ

ЭНЕРГООБЕСПЕЭНЕРГООБЕСПЕЭНЕРГООБЕСПЕЭНЕРГООБЕСПЕЭНЕРГООБЕСПЕЧЧЧЧЧЕНИЯЕНИЯЕНИЯЕНИЯЕНИЯ

Расстройство кислородного обеспечения тканей
и органов является или причиной комы и/или её
патогенетическим звеном. Наблюдающееся при

Ðèñ. 26-9. Íàèáîëåå ÷àñòûå ýêçîãåííûå ïðè÷èíû êîìû.

Ðèñ. 26-10. Íàèáîëåå ÷àñòûå ýíäîãåííûå ïðè÷èíû êîìû.
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её патогенетическим звеном. Наблюдающееся при
этом нарушение субстратного обеспечения клеток
обусловливает недостаточность биологического
окисления в них.

 Ресинтез АТФ в нейронах мозга обеспечивается в основ#
ном за счёт энергии окисления глюкозы в реакциях тка#
невого дыхания. Нейроны головного мозга, являющие#
ся и в норме наиболее кислородзависимыми структурами,
в условиях гипоксии становятся самым уязвимым объек#
том в организме.

††††† На массу мозга, составляющую около 2% от массы
тела, приходится примерно 20% (!) сердечного выб#
роса крови. Вместе с тем в мозге (как и в сердце)
отсутствуют запасы АТФ. В связи с этим прекраще#
ние (или уменьшение) доставки к мозгу кислорода
и/или субстратов метаболизма исключает возмож#
ность его нормального функционирования.

††††† Прекращение мозгового кровообращения уже через
8–10 с приводит к критическому дефициту кислоро#
да и нарушениям энергетического обеспечения ней#
ронов. В результате происходит потеря сознания.

††††† Наступающее в течение последующих 4–7 мин исто#
щение глюкозы, а также подавление (в связи с нарас#
тающим ацидозом) анаэробного метаболизма сопро#

вождается невосполнимым расходованием энергии
АТФ. В связи с этим угнетается специфическая дея#
тельность нейронов, утрачивается сознание и начи#
нают развиваться быстро прогрессирующие дистро#
фические процессы.

††††† Распад в нейронах крупномолекулярных органических
соединений, а также накопление в них избытка Na+ и
некоторых других ионов ведёт к значительному повы#
шению внутриклеточного осмотического и онкотичес#
кого давления. Это, в свою очередь, приводит к гипер#
гидратации нервных клеток, сочетающейся с выходом
жидкости из сосудов в интерстиций (т.е. к отёку мозга),
венозной гиперемией и кровоизлияниями в вещество
мозга.

††††† Даже при поддержании мозгового кровотока на уров#
не около 20% от нормального развиваются делирий,
сопор или кома.

 Нейроны головного мозга в большей мере поврежда#
ются в условиях ишемии, чем гипоксемии. При нор#
мальном перфузионном давлении в сосудах мозга,
даже при снижении p

а
О

2
 до 30 мм рт.ст. и ниже, не

обнаруживается признаков некроза нейронов.

 Повреждение клеток при коме усугубляется в связи с
расстройством процессов транспорта энергии АТФ от
мест их продукции в митохондриях (в процессе тка#
невого дыхания) и цитозоле (в процессе гликолиза).

Ðèñ. 26-11. Îñíîâíûå çâåíüÿ ïàòîãåíåçà êîìàòîçíûõ ñîñòîÿíèé.

*БАВ — биологически активные вещества.

Органы и их системы Изменённые функции 
Нервная и эндокринная Расстройства сознания, потеря сознания, гипо- и арефлексия, дисбаланс 

БАВ* и их эффектов 
Сердце и сосуды Сердечная недостаточность, аритмии, артериальная гипотензия и 

коллапс, перераспределение кровотока, капилляротрофическая 
недостаточность 

Лёгкие Дыхательная недостаточность 
Система крови и гемостаза Депонирование крови, изменение вязкости крови, 

тромбогеморрагический синдром 
Печень Печёночная недостаточность 
Почки Почечная недостаточность 
Пищеварение Недостаточность полостного и мембранного пищеварения, кишечная 

аутоинтоксикация, аутоинфекция 
 

Òàáëèöà 26-3. Îáùèå ïðîÿâëåíèÿ êîìàòîçíûõ ñîñòîÿíèé
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 Нарушение энергообеспечения клеток в конечном
итоге обусловливает их дисфункцию, развитие дист�
рофии и расстройство пластических процессов в них.
В наибольшей мере это выражено в мозге и сердце. В
связи с этим у пациентов, находящихся в коме, утра�
чено сознание, снижена выраженность или отсутству�
ют рефлексы; развиваются аритмии и недостаточность
сократительной функции сердца, а также артериаль�
ная гипотензия; нарушается частота и периодичность
работы нейронов дыхательного центра, уменьшается
объём альвеолярной вентиляции, что приводит к ды�
хательной недостаточности и усугублению гипоксии.

ИИИИИНТНТНТНТНТОКСИКАЦИЯОКСИКАЦИЯОКСИКАЦИЯОКСИКАЦИЯОКСИКАЦИЯ

Кома любого происхождения характеризуется на�
коплением в организме токсичных веществ. Они
попадают в организм извне (при комах экзоген�
ного генеза) и образуются в нём самом (при эн�
догенных комах). Ряд коматозных состояний вы�
зывают нейротропные токсины, алкоголь и его
суррогаты, этиленгликоль, токсины грибов; ЛС
при их неправильном применении (например,
наркотики, барбитураты, транквилизаторы).

РРРРРАССТРОЙСТВААССТРОЙСТВААССТРОЙСТВААССТРОЙСТВААССТРОЙСТВА КЩРКЩРКЩРКЩРКЩР

Отклонение показателей КЩР — закономерное
явление при коме любого происхождения.

 В большинстве случаев развивается ацидоз. Причи�
ны: гипоксия циркуляторного, респираторного, ге�
мического и тканевого типа, нарушение функций по�
чек (угнетение ацидо� и аммониогенеза, снижение
экскреторной её функции), расстройство функций пе�
чени (подавление процесса инактивации кетоновых
тел). Это увеличивает степень ацидоза.

 Значительно реже и, как правило, временно регист�
рируется развитие алкалоза (например, в период ги�
первентиляции лёгких или при печёночной коме), со�
провождающийся значительным увеличением
содержания в крови ионов аммония.

ДДДДДИСБАЛАНСИСБАЛАНСИСБАЛАНСИСБАЛАНСИСБАЛАНС ИОНОВИОНОВИОНОВИОНОВИОНОВ ИИИИИ ВОДЫВОДЫВОДЫВОДЫВОДЫ

Нарушение содержания и соотношения между
отдельными ионами в цитозоле, межклеточной
и других биологических жидкостях является важ�
ным звеном патогенеза комы, особенно при её
тяжёлом течении.

ПроявленияПроявленияПроявленияПроявленияПроявления

 Потеря клетками K+ и развитие гиперкалиемии.

 Увеличение в клетках [H+] и [Na+] и гипонатриемия.

 Уменьшение [Cl�] и/или [HCO�
3
].

 Некоторые варианты комы (например, почечная или
печёночная) характеризуются иными изменениями
ионного баланса. Названные варианты коматозных
состояний могут сопровождаться увеличением в кро�
ви уровня альдостерона (в связи с его повышенным
синтезом в надпочечниках или снижением инактива�

ции в печени), обусловливающего реабсорбцию Na+ и
выведения K+ в канальцах почек с развитием гипер�
натриемии и гипокалиемии соответственно.

 Гиперосмия и гиперонкия. Являются результатом гид�
ролиза крупномолекулярных соединений (ЛП, про�
теогликанов, гликогена и других) до молекул средне�
го и малого размера (протеинов, аминокислот,
глюкозы, молочной кислоты).

ПоследствияПоследствияПоследствияПоследствияПоследствия

 Гипергидратация клеток мозга и других органов (при
гиперосмолярной диабетической коме, напротив, раз�
вивается гипогидратация клеток, потенцирующая их
повреждение).

 Увеличение содержания жидкости в межклеточном
пространстве.

 Возрастание объёма жидкости в сосудистом русле (ги�
перволемия).

 Отёк мозга и лёгких.

 Диарея, рвота, полиурия (например, при гипохлоре�
мической, диабетической, гиперосмолярной коме).
Они могут вызвать прогрессирующую (вначале вне�
клеточную, а затем и тотальную) гипогидратацию.

 Значительное повышение вязкости крови.

 Нарушение органно�тканевой и микрогемоциркуля�
ции.

 Диссеминированная агрегация форменных элементов
крови, её гиперкоагуляция и тромбоз (ДВС�синдром).

ÒÐÀÂÌÀÒÈ×ÅÑÊÀß ÁÎËÅÇÍÜ*

Травматическая болезнь (ТБ) — комплекс вторич�
ных изменений, возникающих в организме в ре�
зультате травмы. Понятие относится к механи�
ческой травме. Для обозначения подобных
состояний при других видах травм используются
особые термины, например «ожоговая болезнь»
и т.п.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Различными авторами предла�
гается подразделять ТБ на лёгкую, среднюю и
тяжёлую, но практического применения эти
предложения до настоящего времени не нашли.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Этиологическим фактором ТБ явля�
ется механическая травма. Теоретически ТБ
возникает при травмах любой степени тяжес�
ти, однако развивающийся при лёгких травмах
комплекс вегетативных нарушений оказывает�
ся клинически малозначимым, поэтому как ТБ
обычно не рассматривается.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

На начальном этапе ТБ основным патогенетичес�
ким фактором является активация симпатико�ад�

* Автор раздела «Травматическая болезнь» — С.А. Повзун.
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реналовой системы, представляющая собой эво�
люционно выработанную реакцию на возможную
в этих случаях кровопотерю, а также на реализа�
цию защитных инстинктов — fight or flight (драть�
ся или спасаться бегством). Смысл такого рода
адаптации состоит в перераспределении крово�
тока, при котором обеспечивается централиза�
ция кровообращения в условиях возможного
снижения ОЦК, а также сохранение адекватной
перфузии жизненно важных органов (сердца, го�
ловного мозга) за счёт обкрадывания других ор�
ганов (кожа, печень и пр.). Не исключено также,
что гипоксия, возникающая в этих органах, за
счёт повышения проницаемости гистогематичес�
ких барьеров должна облегчать в последующем
необходимую аутогемодилюцию за счёт интен�
сивного поступления в кровь тканевой жидкости.

Вместе с тем (в силу несовершенства организма,
который мог в процессе эволюции приспособить�
ся лишь к относительно нетяжёлой травме) эта
реакция, будучи адаптивной, на определённом
этапе сама становится фактором, вызывающим
функциональные и структурные изменения в раз�
личных органах, и может в связи с этим рассмат�
риваться как пусковой механизм ТБ, участвуя в
формировании изменений, характерных для 1�го
периода ТБ — периода первичных реакций на
травму и ранних осложнений. Этот период харак�
теризуется: 1) выбросом массивных количеств
гормонов надпочечниками и щитовидной желе�
зой, 2) спазмом резистивных сосудов в ряде ор�
ганов и шунтированием кровотока в них, 3) реак�
циями мобилизации клеток�эффекторов со
стороны костного мозга и вилочковой железы.
Обеспечение при этом усиленного функциони�
рования одних органов ведёт к развитию гипок�
сии и формированию начальных тканевых по�
вреждений в других. Продолжительность этого
периода определяется временем, необходимым
для инактивации выделенных надпочечниками
гормонов и наступления фазы истощения сим�
патико�адреналовой системы. При тяжёлой трав�
ме это время составляет около 30 мин. При лёг�
кой травме проявления ТБ на том и
заканчиваются, а вызванные ими изменения в
органах претерпевают обратное развитие. При
тяжёлой травме, сопровождающейся развитием
травматического шока, перечисленные измене�
ния соответствуют эректильной фазе шока, вслед
за которой развивается торпидная фаза шока.
Изменения, характерные для этой фазы, опреде�
ляют картину второго периода ТБ — периода трав�
матического шока.

В периоде травматического шока бывшие спаз�
мированными артериолы и мелкие артерии рас�
ширяются, а сфинктеры в венулах, реагирующие
на гистамин, выделившийся тучными клетками
в условиях тканевой гипоксии, остаются закры�
тыми. В связи с этим возникает «кровоизлияние
в собственные сосуды» — переполнение кровью
капиллярного русла. Иллюстрацией выраженно�
сти перераспределения крови при этом является
тот факт, что если, например, в 1 г ткани печени
в норме содержится около 20 млн. эритроцитов,
при кровопотере — 9–11 млн., то в торпидной
фазе шока — 76–78 млн. [164а]. Резкое расшире�
ние капиллярного русла ведёт к несоответствию
между его объёмом и ОЦК, относительной недо�
статочности ОЦК, децентрализации кровообра�
щения и — в силу малого сердечного выброса —
падению системного АД. Падение систолическо�
го АД ниже критических цифр, составляющих,
например, для печени 80 мм рт.ст., для почек 60
мм рт.ст., ведёт к прекращению перфузии ряда
органов, которое (наряду с замедлением крово�
тока и стазами в расширенных капиллярах) усу�
губляет гипоксию, начало которой было положе�
но в первом периоде ТБ. Повреждающее действие
на ишемизированные ткани оказывает не только
продолжительная гипоксия, но и активация пе�
рекисного окисления липидов, связанная с раз�
вивающимся в этом периоде в ряде органов син�
дромом рециркуляции крови и
сопровождающаяся нарушением целостности
клеточных мембран и мембран органелл. Это
проявляется повышением проницаемости мик�
рососудов, а также дистрофическими и ранними
некротическими изменениями, оказывающими�
ся максимально выраженными и реализующими�
ся в функциональной недостаточности (несосто�
ятельности) органов и систем в третьем периоде
ТБ — периоде последствий первичных реакций
и (или) шока.

Период последствий первичных реакций и шока
как нельзя лучше иллюстрирует тот факт, что си�
стемные изменения, возникающие вследствие
травмы и вслед за ней, могут быть гораздо опас�
нее для организма пострадавшего, чем сама трав�
ма. Возникают множественные порочные круги.
Так, например, острая дыхательная недостаточ�
ность, связанная с РДСВ или кардиогенным отё�
ком лёгких, делает гипоксию не только дисцир�
куляторной, но и гипоксической. ОПН за счёт
задержки в организме жидкости и увеличения
ОЦК способствует гемодилюции и добавляет к
дисциркуляторной и гипоксической гипоксии
гемический компонент. В свою очередь, гипок�
сия усугубляет повреждение канальцевого эпи�
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телия в почках, что сопровождается нарастанием
ОПН. Повышение при последней концентрации
в крови мочевины и шлаков способствует усиле�
нию проницаемости микрососудов и усугубляет
мембраногенный отёк лёгких и, следовательно,
гипоксию и т.д.

Кроме того, некротические изменения в тканях
приводят к поступлению в кровоток множества
денатурированных белков и других чужеродных в
антигенном отношении веществ, что за счёт вов�
лечения макрофагальной системы, вырабатываю�
щей в ответ на стимуляцию ненормально боль�
шие количества биологически активных веществ,
также отрицательно сказывается на состоянии
организма и обозначается как травматический
эндотоксикоз. Нарушение детоксикации в пече�
ни и почках сопровождается нарастанием в кро�
ви концентрации веществ, способных оказывать
прямое токсическое действие на ткани. Таких ве�
ществ насчитывают не менее 11. Увеличение со�
держания этих веществ связано также и с избы�
точным поступлением некоторых из них из
кишечника в условиях нарушения его функции.
Помимо этого, ишемия кишечника сопровожда�
ется серьёзным изменением его барьерной роли
для бактериальных эндотоксинов и продуктов
жизнедеятельности кишечной микрофлоры, ко�
торые в избытке поступают в кровоток и усугуб�
ляют картину эндотоксикоза.

Если (несмотря на всё перечисленное) пострадав�
ший выживает, то у него возникают изменения,
характерные для периода последствий первичных
реакций на травму и (или) шока, характеризую�

щегося постишемической дисфункцией и недо�
статочностью органов.

Последующие периоды ТБ обозначают как пери�
од поздних осложнений травмы и период рекон�
валесценции и отдалённых последствий травмы.
Предшествовавшие изменения в органах могут
проявляться тем, что полного восстановления их
структуры может не происходить, и они в функ�
циональном плане могут оставаться пожизненно
неполноценными в отношении их адаптации и
возможностей компенсации возникающих нагру�
зок.

На особенности течения ТБ безусловно наклады�
вает свой отпечаток непосредственное поврежде�
ние при травме тех или иных внутренних органов
и осложнения в зонах ран и повреждений кост�
но�мышечной системы. К таковым относятся воз�
никновение краш�синдрома, гнойных осложне�
ний, тромбозов и тромбоэмболий, анаэробной
инфекции, инфекционно�воспалительного эндо�
токсикоза (ИВЭ), так называемого раневого ис�
тощения и др. В начальных периодах важную роль
играет также анемия, связанная с невосполнен�
ной кровопотерей. При этом следует иметь в виду,
что массивная кровопотеря может отмечаться не
только при открытых травмах или внутриполост�
ных кровотечениях, но и при закрытых повреж�
дениях [например, переломах бедренной кости
(до 1,5 л) или костей таза (до 2 л)].

ПППППЕРИОДЫЕРИОДЫЕРИОДЫЕРИОДЫЕРИОДЫ ТРАВМАТИТРАВМАТИТРАВМАТИТРАВМАТИТРАВМАТИЧЧЧЧЧЕСКОЙЕСКОЙЕСКОЙЕСКОЙЕСКОЙ БОЛЕЗНИБОЛЕЗНИБОЛЕЗНИБОЛЕЗНИБОЛЕЗНИ

Периоды ТБ изложены по Н.Д. Клочкову [125] в
таблицах 26�4, 26�5, 26�6, 26�7 и 26�8.

Р

Òàáëèöà 26-4. Ïåðèîä I: ïåðâè÷íûõ ðåàêöèé íà òðàâìó è ðàííèõ îñëîæíåíèé

ОБЩИЕ НЕЙРОЭНДОКРИННЫЕ РЕАКЦИИ
Симпатикотония Гиперкатехоламинемия

КЛИНИКО-АНАТОМИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ
Реакции мобилизации
гормональной секреции

Органные микроцир-
куляторные реакции

Гемокоагуляцион-
ные реакции

Гематологические
реакции

Неспецифическая актива-
ция иммунной системы

Метаболи-
ческие
реакции

РЕАКТИВНО-ВОСПАЛИТЕЛЬНЫЕ ПРОЦЕССЫ
Первичный гемостаз Травматический отёк Демаркационное воспаление

ОСЛОЖНЕНИЯ
Острые язвы ЖКТ, ОПН Флеботромбозы, кро-

воточивость
Воздушная и жировая эмболия, тромбо-

эмболия
Постгеморрагиче-

ская анемия
Другие проявления

ОСЛОЖНЕНИЯ РАНЕВОГО ПРОЦЕССА
Гемоторакс, пневмоторакс, гемоперикард Кровотечение, кро-

воизлияние
Тромбоз сосудов,

ишемия
Реактивные перитонит,

плеврит
Другие ослож-

нения
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Òàáëèöà 26-8. Ïåðèîä V: ðåêîíâàëåñöåíöèè è îòäàë¸ííûõ ïîñëåäñòâèé òðàâìû

Òàáëèöà 26-5. Ïåðèîä II: òðàâìàòè÷åñêîãî øîêà

Системная гипотензия и органные перераспределения крови
КЛИНИКО-АНАТОМИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ

Гипоциркуляторные
ателектазы в лёгких

Ишемическая
кардиомиопатия

Ишемическая
энцефалопатия

Ишемическая
нефропатия

Ишемическая
гепатопатия

Другие
проявления

Òàáëèöà 26-6. Ïåðèîä III: ïîñëåäñòâèé ïåðâè÷íûõ ðåàêöèé è (èëè) øîêà

Постишемическая дисфункция и недостаточность органов
КЛИНИКО-АНАТОМИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ (ФОРМЫ)

ОДН ОСН ОПН ОПечН Постишемическая
энцефалопатия

Постишемическая
гастроэнтеропатия

Посттравматическая им-
муносупрессия

Другие прояв-
ления

ОСЛОЖНЕНИЯ
Полисегментарная пневмония Некрозы

миокарда
Уремия Отёк головно-

го мозга
Желудочные и ки-
шечные кровотече-

ния

Иммунопатоло-
гические реакции

Другие ослож-
нения

ОСЛОЖНЕНИЯ РАНЕВОГО ПРОЦЕССА
Нагноение ран, раневые инфекции Менингоэнцефалит Перитонит Пневмония Вторичные кровоте-

чения
Другие осложне-

ния

Примечания. ОДН — острая дыхательная недостаточность; ОСН — острая сердечная недостаточность; ОПечН —
острая недостаточность функций печени.

Òàáëèöà 26-7. Ïåðèîä IV: ïîçäíèõ îñëîæíåíèé òðàâìû

Репарация постишемических повреждений внутренних органов и поздние инфекционные осложнения раневого
процесса

КЛИНИКО-АНАТОМИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ (ФОРМЫ)
Пневмосклероз Гепатит
Нефросклероз Сепсис
Фиброз печени Флегмоны, абсцессы
Глиоз и рубцы в ЦНС Перитонит, кишечная непроходимость
Вторичные иммунодефициты Плеврит, эмпиема плевры
Очаговые пневмонии Анаэробные инфекции
Пиелонефрит Эндотоксикоз, раневое истощение

Другие формы

КЛИНИКО-АНАТОМИЧЕСКИЕ ФОРМЫ
Астеновегетативный синдром Хроническая пневмония
Гидроцефалия, травматическая эпилепсия Поздние абсцессы внутренних органов
Парезы и параличи Хронический остеомиелит
Спаечная болезнь Вторичный амилоидоз

Другие формы

ÌÎÐÔÎÃÅÍÅÇ È ÏÀÒÎËÎÃÈ×ÅÑÊÀß
ÀÍÀÒÎÌÈß

Характерные изменения в различных органах из�
ложены в соответствии с периодами ТБ (см.
выше).

ПППППЕРИОДЕРИОДЕРИОДЕРИОДЕРИОД IIIII

МакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопическиМакроскопически регистрируемыерегистрируемыерегистрируемыерегистрируемыерегистрируемые измененияизмененияизмененияизмененияизменения. В
периоде ранних реакций на травму (эректильной

фазы травматического шока) у погибших макро�
скопически отмечаются лишь бледность или мра�
морный рисунок кожи, являющиеся отражением
снижения кровенаполнения её сосудов, а также
бледная окраска кишечника и, возможно, пече�
ни и почек наряду со значительным количеством
крови в крупных артериях и полостях сердца. При
быстром наступлении смерти, обусловленном
несовместимым с жизнью разрушением органов,
могут не наблюдаться даже эти изменения.
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МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически регистрируемыерегистрируемыерегистрируемыерегистрируемыерегистрируемые измененияизмененияизмененияизмененияизменения

СпазмСпазмСпазмСпазмСпазм артериолартериолартериолартериолартериол. Микроскопически в печени, почках, ки�
шечнике отмечается спазм артериол, о котором можно
судить по следующему показателю: если в норме соотно�
шение диаметра артериолы и толщины её стенки состав�
ляет примерно 1:1–1,5:1, то при спазме — 1:2. Ядра эндо�
телиоцитов оказываются радиально ориентированными.
Спазм артериол и прекапиллярных сфинктеров в веточках
воротной вены ведёт к шунтированию кровотока, которое
выглядит как полнокровие ветвей воротной вены и цент�
ральных вен в сочетании с обескровливанием синусоидов.
Начиная с 5�й минуты после травмы появляется зернис�
тая дистрофия гепатоцитов, обусловленная набуханием ми�
тохондрий, связанным с нарушением действий мембран�
ных ионных насосов в условиях гипоксии и нехватки в
клетках АТФ, а с 10�й минуты — проявляется апоптоз
отдельных гепатоцитов, что ранее описывали как рассе�
янные моноцеллюлярные некрозы. Начиная с 5�й ми�
нуты и в сроки до 3 ч от момента травмы в синусоидах
печени отмечается характерный лейкоцитоз (с преобла�
данием ПЯЛ) без краевого стояния лейкоцитов, воз�
никновение которого может быть объяснено «аварий�
ным» выбросом лейкоцитов из костномозгового депо.

ВВВВВ почкахпочкахпочкахпочкахпочках (помимо спазма артериол) отмечается зернистая
дистрофия в эпителии проксимальных канальцев, но
ставшая классической версия Труэты о шунтировании
кровотока в почках не подтверждается.

ВВВВВ лёгкихлёгкихлёгкихлёгкихлёгких у умерших в этом периоде ТБ отмечается картина
острого венозного и капиллярного полнокровия и у ча�
сти пострадавших — кардиогенного отёка лёгких, харак�
теризующегося низким содержанием белка в выявляе�
мой внутри альвеол жидкости. У части пострадавших в
капиллярах межальвеолярных перегородок отмечается
лейкоцитоз.

ВВВВВ кишечникекишечникекишечникекишечникекишечнике (особенно в тонкой кишке) наряду со спаз�
мом артериол отмечается отёк слизистой и подслизис�
той оболочек, связанный, по�видимому, с общим ве�
нозным застоем и нарушением лимфооттока, о чём
свидетельствуют обнаружение расширенных лимфати�
ческих капилляров и полнокровие вен. Особенно заме�
тен отёк на верхушках ворсин, где зачастую эпителий
выглядит отделённым от стромы, но неразрушенным.

ВВВВВ миокардемиокардемиокардемиокардемиокарде отмечается снижение кровенаполнения в
субэндокардиальных зонах. Резкое увеличение содер�
жания катехоламинов в миокарде на фоне снижения
поступления кислорода приводит к повреждению его
мембран, которое выявляется, однако, только в ЭМ.

ВВВВВ головномголовномголовномголовномголовном мозгемозгемозгемозгемозге отмечается картина острого венозного
полнокровия, перивазального отёка, а также карти�
на, противоположная таковой в ряде других органов:
пиальные и радиальные артерии оказываются не спаз�
мированными, а расширенными, что является ком�
пенсаторной реакцией, направленной на обеспечение
максимально возможного кровоснабжения мозга в
условиях нарушенной гемодинамики.

ВВВВВ надпочечникахнадпочечникахнадпочечникахнадпочечникахнадпочечниках наблюдается исчезновение зернистос�
ти в клетках мозгового вещества, что рассматривает�
ся как проявление интенсивного выброса ими кате�
холаминов.

ВВВВВ щитовиднойщитовиднойщитовиднойщитовиднойщитовидной железежелезежелезежелезежелезе отмечается спастическое сокра�
щение мелких артерий и артериол.

ПППППЕРИОДЕРИОДЕРИОДЕРИОДЕРИОД IIIIIIIIII

МММММакроскопическиакроскопическиакроскопическиакроскопическиакроскопически в периоде шока у погибших от�
мечается увеличение печени и селезёнки за счёт
их полнокровия, при этом масса печени может до�
стигать 3 кг, а селезёнки — 400 г. В печени на раз�
резе могут отмечаться пёстрый рисунок и множе�
ственные мелкие западения, обусловленные
развитием зональных (так называемых центроло�
булярных) некрозов гепатоцитов. Магистральные
вены оказываются переполненными кровью, тог�
да как крупные сосуды и полости сердца — запус�
тевшими. Скелетные и сердечная мышцы выгля�
дят малокровными.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически регистрируемыерегистрируемыерегистрируемыерегистрируемыерегистрируемые измененияизмененияизмененияизмененияизменения

ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень. Микроскопически в печени отмечается резкое
переполнение кровью центральных вен и синусоидов,
а в последних — сладж�феномен. В гепатоцитах на�
блюдаются жировая дистрофия наименее устойчивых
к гипоксии гепатоцитов в центрах долек (в зонах III
печёночных ацинусов), групповые их некрозы и про�
грессирующее исчезновение гликогена, выявляемое
при постановке ШИК�реакции, оказывающееся мак�
симально выраженным к концу суток после травмы.
Исходное содержание гликогена и темпы его исчезно�
вения из гепатоцитов определяют способность гепато�
цитов пережить гипоксию, связанную с нарушением
системной гемодинамики и перфузии печени. Крити�
ческим для печени является снижение систолическо�
го АД до 80 мм рт.ст. и ниже на протяжении 3 ч подряд
(без эпизодов повышения): после 3 ч такой гипотен�
зии закономерно развиваются зональные некрозы ге�
патоцитов в зонах III печёночных ацинусов; при этом
удельный объём некротизированной ткани может со�
ставлять до 42% объёма ткани печени [164а]. В зави�
симости от продолжительности гипоксии клетки си�
нусоидной выстилки в зонах некроза могут быть
сохранены или, реже, также некротизированы, а в за�
висимости от срока, прошедшего от возникновения
некроза до момента смерти, в участках некроза может
иметь место или отсутствовать лейкоцитарная реак�
ция. Нередко зоны некроза продолжаются из центра
одной дольки к центру другой, образуя так называе�
мые мостовидные некрозы. Некротические изменения
гепатоцитов сопровождаются повышением активнос�
ти в крови аланин� и аспартатаминотрансферазы, но
эти изменения не отражают объёма некроза гепатоци�
тов, что связано с денатурацией в них белков, в том
числе и тран�саминаз, часть молекул которых в силу
этого теряет свою активность и из�за этого не опреде�
ляется в крови. В крови также повышается содержа�
ние обеих фракций билирубина с преимущественным
повышением уровня несвязанного билирубина. Вмес�
те с тем лёгкая желтушность тканей, которая может
отмечаться при ТБ, наблюдается и при отсутствии мас�
сивных некрозов гепатоцитов и оказывается чаще свя�
занной с обусловленной кровопотерей и гемодилюци�
ей абсолютной недостаточностью альбумина,
необходимого для удержания в крови и транспорти�
ровки в печень несвязанного билирубина (гипоальбу�
минемическая желтуха). Патогномоничность для шока
описывавшихся ранее в печени так называемых свет�
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лых клеток Краевского данными современных иссле�
дований не подтверждается.

ПочкиПочкиПочкиПочкиПочки. Микроскопическая картина почек при шоке при�
водит неопытного патоморфолога в недоумение, по�
скольку при клинически регистрируемой тяжёлой ОПН
он сталкивается с сохранённым кровенаполнением (а
значит и кровотоком) в почечных клубочках. Это дей�
ствительно так, но развитие ОПН в данном случае ока�
зывается связанным не с клубочками, а с эпителием
проксимальных канальцев. Будучи наиболее чувстви�
тельным к гипоксии, канальцевый эпителий страдает в
первую очередь; причём, как показано в эксперимен�
те, повреждение эпителия сводится не столько к не�
крозу, сколько к откреплению от базальной мембра�
ны: до 30% эпителиоцитов, выделяющихся при этом с
мочой, оказываются жизнеспособными. Десквамация
эпителиоцитов проксимальных канальцев приводит к
их скоплению в дистальных отделах нефронов в виде
белковых цилиндров и к закупорке канальцев, что со�
провождается их расширением, уплощением сохранив�
шегося эпителия, растяжением боуменовых капсул и
(за счёт снижения градиента давления между просве�
том клубочковых капилляров и просветом боуменовой
капсулы ниже критических 30 мм рт.ст.) к прекраще�
нию фильтрации в данном нефроне. Постепенное
выпадение функции всё новых и новых нефронов со�
провождается олигурией, вплоть до анурии. В после�
дующем, если пострадавший переживает этот период,
цилиндры, обтурирующие канальцы, подвергаются
разрушению за счёт аутолиза в прилежащих эпителио�
цитах, выстилающих дистальный отдел нефрона, и
анурия сменяется полиурией, поскольку реабсорбция
мочи нарушена, и пострадавший фактически выделяет
первичную мочу. Лишь после восстановления каналь�
цевого эпителия фаза полиурии должна смениться нор�
мурией.

ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие. Изменения в лёгких характеризуются разнооб�
разием. За счёт выраженной централизации кровооб�
ращения, синдрома малого сердечного выброса и на�
растающего в малом круге кровообращения давления
возникает кардиогенный отёк, сопровождающийся в
большинстве случаев появлением транссудата в сероз�
ных полостях. Кроме этого, гипоксия, связанная с
шунтированием кровотока в лёгких, и последующее
восстановление циркуляции с активацией перекисного
окисления липидов сопровождаются повреждением
эндотелия в лёгочных капиллярах, с одной стороны, и
десквамацией альвеолоцитов, с другой, что ведёт к вы�
ходу жидкой части крови в альвеолы даже при относи�
тельно нормальном давлении в капиллярах. Контакт
белковой жидкости с сурфактантом приводит к час�
тичному разрушению последнего, что способствует
усугублению очаговых ателектазов. В соответствии с
законом единства вентиляции и перфузии лёгкого в
затопленных жидкостью участках лёгкого кровоток
редуцируется, что ещё больше усиливает локальную
гипоксию и повышает проницаемость капилляров.
Последняя оказывается выраженной настолько, что
из сосудов выходят не только относительно мелкие
молекулы альбумина, но и гораздо более крупные мо�
лекулы фибриногена, который, превращаясь в фиб�
рин, откладывается на стенках альвеол в виде так на�
зываемых гиалиновых мембран. Помимо этого, в
альвеолярной жидкости могут обнаруживаться эрит�
роциты и появляются многочисленные макрофаги,
пытающиеся утилизировать накопившийся здесь бе�

лок. Всё это составляет картину, характерную для
РДСВ, которую иногда предлагают обозначать как
альвеолит, что не совсем удачно, поскольку о воспале�
нии здесь речи нет. Белковая жидкость при температу�
ре 37 ° в условиях сниженной аэрации полузатоплен�
ных альвеол представляет благоприятную среду для
размножения микробов, поэтому на фоне РДСВ, если
пострадавшие не умирают от связанной с ним дыха�
тельной недостаточности, закономерно развивается
двусторонняя пневмония, носящая всегда симметрич�
ный диффузный мелкоочаговый характер.

ВВВВВ миокардемиокардемиокардемиокардемиокарде исчезает различие в кровенаполнении су�
бэндокардиальной и других зон, появляются очаги не�
кробиотических изменений, которые выявляются как
очаги фуксинофилии и фуксиноррагии (при окраске
гематоксилином�основным фуксином, пикриновой
кислотой) или как участки сплошной анизотропии в
цитоплазме кардиомиоцитов (при исследовании в по�
ляризованном свете).

ВВВВВ тонкойтонкойтонкойтонкойтонкой кишкекишкекишкекишкекишке на фоне отёка отмечается некроз вер�
хушек ворсин с поражением от 1/3 до 2/3 верхней ча�
сти ворсин. От аутолитических изменений некроти�
ческие отличаются тем, что в пограничной с некрозом
зоне отмечается демаркационное воспаление в виде
инфильтрации ПЯЛ, а основания ворсин оказывают�
ся практически неизменёнными, тогда как при ауто�
лизе изменения должны были бы затронуть все отде�
лы слизистой оболочки. Отёк всех оболочек кишки,
наиболее выраженный в подслизистой основе, сопро�
вождается расширением лимфатических капилляров,
которые становятся заметными. Остаётся невыяснен�
ным, связан ли лимфостаз в кишке с общим венозным
застоем или с нарушением перистальтики кишки, обус�
ловленным гипоксическим повреждением ганглиозных
клеток интрамурального нервного аппарата.

ВВВВВ головномголовномголовномголовномголовном мозгемозгемозгемозгемозге сохраняется характерное для преды�
дущего периода расширение пиальных и радиальных
артерий; к перивазальному отёку, как правило, добав�
ляется перицеллюлярный отёк. В нейронах отмеча�
ются диффузно�очаговые аноксические изменения,
при этом число таких нейронов может достигать 40%
[125а]. В них отмечаются уплотнение ядрышка, повы�
шение базофилии ядра и цитоплазмы, в дальнейшем
— сморщивание клеток на фоне возрастающей базо�
филии. Ядра пирамидных клеток приобретают треу�
гольную форму, что является выражением карио� и
плазмопикноза. В коре мозжечка наиболее ранним
изменением является набухание отростков клеток
Пуркинье, которые становятся отчётливо различимы�
ми в препаратах. В этих клетках, наиболее чувствитель�
ных к гипоксии, возникают самые ранние дистрофи�
ческие и некротические изменения в головном мозге.

ВВВВВ щитовиднойщитовиднойщитовиднойщитовиднойщитовидной железежелезежелезежелезежелезе на фоне расширения ранее спаз�
мированных мелких артерий обнаруживаются много�
численные вакуоли резорбции и просветление колло�
ида, что косвенно свидетельствует об усиленном
выделении в кровь гормонов.

ВВВВВ вилочковойвилочковойвилочковойвилочковойвилочковой железежелезежелезежелезежелезе наблюдаются отмечаемые ещё в
периоде первичных реакций на травму, но достигаю�
щие максимальной выраженности в периоде шока отёк,
расширение лимфатических капилляров, содержащих
лимфоциты, расширение кровеносных капилляров с
обнаружением в них стазов и сладж�феномена, резкое
снижение содержания лимфоцитов, набухание и ли�
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зис отдельных эпителиоцитов, а также колликваци�
онный некроз увеличивающихся в размерах тимус�
ных телец, которые в ряде случаев могут превращаться
в кистовидные образования, ограниченные 1–2 сло�
ями ретикулоэпителиоцитов. При этом характерно
появление ПЯЛ, обнаруживаемых в зонах некроза.
Расплавление элементов эпителиального ретикулума
на отдельных участках может вести к образованию
своеобразных кортико�медуллярных «потёков» па�
ренхимы. В последующем на их месте остаются кис�
тозные полости (псевдопротоки), обнаружение ко�
торых служит основанием для ретроспективной
оценки тяжести стрессового воздействия при шоке
[175а].

В селезёнкеВ селезёнкеВ селезёнкеВ селезёнкеВ селезёнке характерными являются расширение си�
нусоидов и переполнение кровью красной пульпы,
увеличение светлых центров в фолликулах белой пуль�
пы.

ПППППЕРИОДЕРИОДЕРИОДЕРИОДЕРИОД IIIIIIIIIIIIIII

В периоде последствий первичных реакций и
(или) шока обнаруживаются изменения, свой�
ственные периоду шока, но ведущими в клини�
ческой и патоморфологической картине обычно
бывают характерные для этого периода ослож�
нения. При этом на первый план выступают яв�
ления травматического и инфекционно�воспа�
лительного эндотоксикоза (ИВЭ),
морфологически проявляющиеся системной ре�
акцией фиксированных макрофагов печени, се�
лезёнки, костного мозга и других в виде их набу�
хания, вакуолизации и десквамации в просвет
синусоидов. Последние два признака прогнос�
тически неблагоприятны в отношении жизни
пострадавшего. В капиллярах различных орга�
нов и, в частности, синусоидах печени начиная
с конца 1�х суток после травмы отмечается вто�
рая волна лейкоцитоза, но уже с явлениями кра�
евого стояния лейкоцитов, главным образом
ПЯЛ, что связано с повышением адгезивности
как эндотелия, так и самих лейкоцитов.

ПППППЕРИОДЕРИОДЕРИОДЕРИОДЕРИОД IVIVIVIVIV

Период поздних осложнений травмы характери�
зуется картиной позднего ИВЭ, для обозначе�
ния которого ранее применяли термины «ток�
сико�резорбтивная лихорадка» и «раневое
истощение». В костном мозге отмечается угне�
тение кроветворения, и в первую очередь, эрит�
ропоэза, в лимфоидных органах — резкое обед�
нение их лимфоцитами, исчезновение
фолликулов в селезёнке, белая пульпа которой
оказывается представленной лишь мелкими пе�
риартериолярными лимфоидными муфтами. В
аденогипофизе отмечается перестройка с преоб�
ладанием базофильных клеток, что является от�
ражением попытки стимулировать недостаточ�

ную функцию надпочечников, щитовидной же�
лезы, гонад. В надпочечниках наблюдается ис�
тончение коркового вещества, при этом граница
между его слоями прослеживается с трудом.
Признаки гипофункции щитовидной железы
проявляются уплощением эпителия фолликулов,
заполненных плотным, местами базофильным,
растрескивающимся в препаратах коллоидом,
отсутствием вакуолей резорбции. В матке отме�
чается резкая атрофия слизистой оболочки, в
яичниках — отсутствие фолликулов, в яичках —
угнетение сперматогенеза и расширение семен�
ных канальцев за счёт их атрофии. Характерны�
ми являются изменения слизистых оболочек
желудка и кишечника, в которых (помимо сни�
жения их высоты) наблюдается практически
полное прекращение продукции пепсиногена
(главные клетки становятся плохо отличимыми
от добавочных) и слизи. В толстой кишке не�
редкой бывает картина хронического атрофичес�
кого колита, связанного с активизацией аутоф�
лоры в условиях отсутствия защитного слоя
слизи, иммунного дефицита, в развитии кото�
рого (помимо травмы и её инфекционных ослож�
нений) не последнюю роль играет и массивная
антибиотикотерапия. В поджелудочной железе
объём цитоплазмы экзокриноцитов сокращает�
ся до узкого ободка, окаймляющего ядро. В пе�
чени имеет место истончение печёночных балок
без накопления липофусцина, поэтому описы�
ваемой на материалах Великой Отечественной
войны и ленинградской блокады бурой атрофии
печени не наблюдается, что, возможно, связано
с различными темпами нарастания истощения.
При изучении лёгких обращают на себя внима�
ние исчезновение бокаловидных клеток из эпи�
телия бронхов, резкое уменьшение размеров
бронхиальных желёз. В миокарде объём цитоп�
лазмы кардиомиоцитов уменьшается, а объём
ядер сохраняется, за счёт чего они занимают
большую площадь в поле зрения, создавая пона�
чалу обманчивое впечатление гипер�трофии. В
белом веществе головного и спинного мозга, по�
мимо глиоза на месте гибели нейронов, отмеча�
ется появление гематоксилиновых шаров, что
может быть результатом декомпозиции мембран
глиальных клеток.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ ИИИИИ ИСХОДИСХОДИСХОДИСХОДИСХОД

Клинические проявления ТБ характеризуются
комбинацией выраженных в различной степени
острой сердечной, лёгочной, почечной, энте�
ральной недостаточности, посттравматической
иммуносупрессии. Хотя теоретически это воз�
можно, убедительных данных, подтверждающих
развитие клинически значимой острой печёноч�
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но�клеточной недостаточности при ТБ, в лите�
ратуре нет. Гораздо большее клиническое значе�
ние имеет макрофагальная недостаточность пе�
чени, поскольку звёздчатые
ретикулоэндотелиоциты составляют около 90%
всех резидентных макрофагов. В наступлении ле�
тального исхода при ТБ в периоде шока ведущее
значение имеет острая сердечная и обусловлен�
ная РДСВ острая дыхательная недостаточность,
в периоде последствий первичных реакций и
шока — острая дыхательная недостаточность,
связанная с пневмонией, и острая сердечная не�
достаточность, обусловленная кровотечениями
из острых язв желудка и кишечника, в периоде
поздних осложнений травмы — нарастающая
сердечная недостаточность атрофированного
сердца.

ÈÍÔÅÊÖÈÎÍÍÎ-ÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÉ
ÝÍÄÎÒÎÊÑÈÊÎÇ*

Инфекционно�воспалительный эндотоксикоз
(ИВЭ) — синдром, вызываемый поступлением в
кровоток из местного воспалительного очага
микробных токсинов и продуктов нестерильно�
го распада тканей, реакцией макрофагальной
системы, направленной на нейтрализацию чу�
жеродных в антигенном отношении веществ, вто�
ричным усилением сосудистой проницаемости
под влиянием биологически активных веществ
и характеризующийся совокупностью дистрофи�
ческих и некробиотических изменений органов
гипоксического и реактивного характера.

Используемый некоторыми авторами термин «синдром

системного воспалительного ответа» (SIRS — Systemic

Inflammatory Response Syndrome) лишь отчасти отра�

жает суть происходящего в организме, поэтому вряд ли

его можно считать удачным.

Эндотоксинемия (циркуляция в крови бактериальных

эндотоксинов) может быть одной из составляющих

ИВЭ, но в целом является только созвучным по назва�

нию состоянием.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Различают ранний ИВЭ и по�
здний ИВЭ.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Этиологическим фактором ИВЭ яв�
ляются чужеродные в антигенном отношении
вещества — бактериальные эндо� и экзотокси�
ны, продукты нестерильного распада тканей и
т.п., поступающие в кровоток из очага инфек�
ционного воспаления, а также из кишечника, в

котором грамотрицательные бактерии составля�
ют основу всей микрофлоры.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Ключевым моментом в патогенезе ИВЭ являет�
ся стимуляция Аг клеток макрофагальной сис�
темы (рис. 26�12). Поглощение фиксированны�
ми (резидентными) макрофагами, среди которых
около 90% составляют звёздчатые ретикулоэн�
дотелиоциты печени, чужеродных Аг ведёт к их
активации, выработке ими и выделении в кровь
спектра биологически активных веществ: PAF,
Пг, тромбоксанов, ИЛ1, ФНО и других. При от�
носительно небольшой стимуляции макрофагов
выделение этих веществ с биологической точки
зрения целесообразно, поскольку они, повышая
проницаемость микрососудов, обеспечивая ме�
стный отёк, стаз, адгезию, хемотаксис лейкоци�
тов, а также их мобилизацию из костного мозга,
способствуют реализации классических меха�
низмов воспаления, направленного на фагоци�
тоз и элиминацию чужеродных в антигенном от�
ношении бактерий и частиц тканей. При
массивной стимуляции макрофагов появление в
крови чрезмерных количеств этих веществ само
становится патогенным фактором.

При всём разнообразии свойств перечисленных
биологически активных веществ у всех них есть
2 общих свойства: 1) расширять артериолы, воз�
действуя на миоциты их стенки, и 2) повышать
проницаемость капилляров за счёт сморщивания
эндотелиоцитов, расширения межэндотелиаль�
ных щелей и фенестр. Это ведёт к распростра�
нённому мембраногенному отёку тканей. Диф�
фузия газов из крови в клетку прямо
пропорциональна градиенту концентрации это�
го газа в капилляре и в клетке и обратно пропор�
циональна толщине биологической мембраны (в
данном случае — расстоянию между капилляром
и клеткой). Если это расстояние при отёке уве�
личивается, то диффузия газов ухудшается, по�
этому отёк тканей ведёт к развитию тканевой
гипоксии. Наряду с этим, из�за расширения ар�
териол происходит расширение и переполнение
кровью капилляров, чему способствует также
выделение тучными клетками гистамина при их
дегрануляции. В расширенных капиллярах кро�
воток замедляется вплоть до образования стазов,
в связи с чем тканевая гипоксия усугубляется
дисциркуляторной. На клеточном уровне гипок�
сия ведёт к дистрофическим и некробиотичес�
ким изменениям клеток, что сопровождается на�
рушением функций ткани и органа. Из* Автор раздела «Инфекционно�воспалительный эндоток�

сикоз» — С.А. Повзун.
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приведённой схемы, в которой для упрощения
понимания сущности процессов, имеющих мес�
то при ИВЭ, опущен ряд факторов и их связей с
другими факторами, становится ясным, почему
между различными патологическими состоя�
ниями, вызываемыми весьма различающейся
микрофлорой (и даже при асептическом воспа�
лении), гораздо больше общего, чем различий.

При позднем ИВЭ к упомянутым изменениям
присоединяются анемия, обусловленная угнете�
нием костного мозга под действием высоких кон�
центраций ИЛ1 и ФНОα , а также истощение.
Последнее связано как с анорексигенным дей�
ствием упомянутых медиаторов воспаления, так

и с тем, что под их действием процессы катабо�
лизма белков начинают преобладать над процес�
сами анаболизма (голодающий человек теряет 4
г азота в сутки, а больной сепсисом — 15 г!). Кро�
ме того, установлено, что ФНО, блокируя син�
тез липопротеинлипазы адипоцитов, препят�
ствует поглощению ими триглицеридов из
плазмы крови, вызывая гипертриглицеридемию
в условиях выраженного катаболизма липидов
[8а]. Этот же фактор, воздействуя на поджелу�
дочную железу, вызывает повышение синтеза
глюкагона и инсулина, что сопровождается тран�
зиторной гипергликемией, а затем гипоглике�
мией [23а].

Ðèñ. 26-12. Ïðèíöèïèàëüíàÿ ñõåìà ïàòîãåíåçà èíôåêöèîííî-âîñïàëèòåëüíîãî ýíäîòîêñèêîçà [164á].
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МММММОРФООРФООРФООРФООРФОГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ ИИИИИ ПАПАПАПАПАТТТТТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИГИГИГИГИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ АНААНААНААНААНАТТТТТОООООМИЯМИЯМИЯМИЯМИЯ

МакроскопическиеМакроскопическиеМакроскопическиеМакроскопическиеМакроскопические измененияизмененияизмененияизмененияизменения при раннем ИВЭ
сводятся к мутному набуханию печени и почек и
картине отёка лёгких или пневмонии. При по�
зднем ИВЭ отмечаются атрофия мышц, охряный
цвет атрофированной подкожной жировой клет�
чатки и остатков жировой ткани внутренних ор�
ганов, масса которых оказывается уменьшенной.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически регистрируемыерегистрируемыерегистрируемыерегистрируемыерегистрируемые измененияизмененияизмененияизмененияизменения

СердцеСердцеСердцеСердцеСердце. Микроскопически в сердце отмечается отёк в
виде разволокнения кардиомиоцитов при отсутствии
явлений венозного полнокровия или лимфостаза. Туч�
ные клетки — с явлениями их дегрануляции различ�
ной выраженности, иногда на их месте определяется
лишь скопление базофильных гранул. Количество этих
клеток оказывается увеличенным в среднем в 1,5 раза.
Очевидно, что выделение этими клетками гистамина
и других медиаторов, характерное расширение арте�
риол влияют на выраженность отёка миокарда, о чем
свидетельствует умеренная положительная корреля�
ция между ними. Отёк миокарда сопровождается диф�
фузными дистрофическими и некробиотическими из�
менениями кардиомиоцитов в виде исчезновения в них
поперечной исчерченности, матовой окраски цитоп�
лазмы части клеток. Эти изменения отчётливо выяв�
ляются при специальной окраске гематоксилином��
основным фуксином�пикриновой кислотой в виде
окрашенных фуксином в красный цвет участков ци�
топлазмы. Удельный объём поражённых участков ми�
окарда может достигать 42% объёма мышцы. Некро�
биотические изменения кардиомиоцитов отчётливо
выявляются при исследовании окрашенных гематок�
силином и эозином микропрепаратов в поляризован�
ном свете в виде диффузных очагов сплошной ани�
зотропии в цитоплазме продольно расположенных в
срезе кардиомиоцитов, которые при скрещивании по�
ляроидов выглядят белыми, тогда как неизменённая
ткань миокарда — чёрной. Все перечисленные изме�
нения оказываются более значительными у умерших
больных, у которых наблюдался сердечный тип тер�
минальных состояний (по сравнению с умершими с
лёгочным типом терминального состояния). Таким об�
разом, в основе острой сердечной недостаточности
при ИВЭ лежат диффузные изменения миокарда не�
кробиотического характера на фоне его отёка, свя�
занного, помимо других факторов, с дегрануляцией
тучных клеток.

ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие. При микроскопическом исследовании лёгких
может наблюдаться довольно пёстрая картина. В не�
большом количестве случаев обнаруживаются лишь
проявления острого венозного полнокровия, но в по�
давляющем большинстве наблюдений выявляются
весьма существенные патологические изменения. Од�
ним из таких изменений является картина, патогно�
моничная для РДСВ. Как уже упоминалось, для ИВЭ
характерно повышение проницаемости микрососудов
с выходом за их пределы воды и других компонентов
плазмы. При этом, если в других органах отёчная жид�
кость накапливается в тканях, то в лёгких она начина�
ет затапливать альвеолы, поэтому в них обнаружива�
ется жидкость, интенсивно окрашивающаяся эозином
в розовый цвет за счёт высокого содержания в ней
белка, чем мембраногенный отёк отличается от кар�

диогенного. Контакт белка с сурфактантом сопровож�
дается разрушением последнего, что ведёт к частич�
ному спадению альвеол. Это, а также нарушение аэра�
ции альвеол (в соответствии с законом единства
перфузии и вентиляции в лёгком) приводит к наруше�
нию кровоснабжения данного участка и гипоксии,
которая становится причиной десквамации альвеоляр�
ного эпителия, обнаруживаемого в виде отдельных
свободно плавающих в отёчной жидкости клеток,
уменьшения в объёме эндотелиоцитов, что ещё боль�
ше усиливает и без того повышенную проницаемость
аэрогематического барьера и отёк. Возникает пороч�
ный круг, при котором чем выше проницаемость барь�
ера, тем выраженней отёк, чем выраженней отёк, тем
значительнее гипоксия и интенсивнее отёк. Альвео�
лярные капилляры настолько утрачивают свою барь�
ерную функцию, что через них начинают просачи�
ваться не только относительно небольшие молекулы
альбумина, но и гораздо более крупные молекулы
фибриногена. При этом фибрин, откладывающийся
на стенках альвеол в виде так называемых гиалиновых
мембран, ещё больше нарушает диффузию газов. Мо�
жет также отмечаться и диапедез эритроцитов. Появ�
ление во внутриальвеолярной жидкости многочислен�
ных макрофагов принято рассматривать как их
попытку удалить из альвеол ставший чужеродным в
антигенном отношении белок. Следует отметить, что
РДСВ никогда не сопровождается появлением транс�
судата в серозных полостях.

Напротив, связанный с нарастанием острой сердечной
недостаточности кардиогенный отёк лёгких примерно
в каждом третьем случае сопровождается двусторонним
гидротораксом. Для этого вида отёка, который встреча�
ется в лёгких при ИВЭ примерно с такой же частотой,
как и мембраногенный, характерно низкое содержание
белка, поскольку отёк носит гидростатический характер
и возникает за счёт фильтрации плазмы под давлением
через относительно нормальный аэрогематический ба�
рьер. В силу этого жидкость в альвеолах окрашивается
бледно, а иногда вообще бывает малозаметна. Кардио�
генный отёк отличается от мембраногенного тем, что
отмечается всегда на фоне острого венозного и капил�
лярного полно�кровия, а также наличием отёка и раз�
волокнения перивазальной и перибронхиальной соеди�
нительной ткани, что связано с лимфостазом,
развивающимся параллельно острому венозному зас�
тою. Характерен также, хотя отмечается и не всегда,
отёк висцеральной плевры, толщина которой может уве�
личиваться четырёхкратно, при этом в ней становятся
отчётливо заметными расширенные лимфатические ка�
пилляры.

Ещё одним вариантом патологии в лёгких при ИВЭ яв�
ляется острая полисегментарная мелкоочаговая пнев�
мония, развивающаяся к 3�м суткам от начала клини�
ческих проявлений ИВЭ на фоне РДСВ. Для этой
пневмонии характерны равномерное и симметричное
поражение обоих лёгких, отсутствие тенденции к на�
гноению.

Помимо перечисленного, в каждом третьем наблюде�
нии у умерших с ИВЭ отмечается картина бронхиолос�
пазма, вероятно, вследствие гипергистаминемии. Таким
образом, к паренхиматозной дыхательной недостаточ�
ности, связанной с перечисленными состояниями, в
ряде случаев добавляется и вентиляционная недоста�
точность. Следует отметить и тот факт, что при ИВЭ
имеется значительная гипердиагностика острых пневмо�
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ний как клиницистами, так и патоморфологами, расце�
нивающими зачастую проявления РДСВ как пневмо�
нию.

ПеченьПеченьПеченьПеченьПечень. Изменения в печени при ИВЭ также нередко
без всяких на то оснований клинически расценивают
как проявления токсического гепатита. Этот факт сви�
детельствует о непонимании сущности ИВЭ и о пато�
морфологической неграмотности: поражения печени
при каких�то тяжёлых интоксикациях, если они воз�
никают, сопровождаются жировой, зернистой дист�
рофией и некрозом гепатоцитов, но не гепатитом, а
гепатиты бывают связанными с инфекционными и
аутоиммунными факторами, но не с интоксикацией.
Характерными изменениями в печени являются на�
бухание звёздчатых ретикулоэндотелиоцитов (купфе�
ровских клеток), появление в них ШИК�положитель�
ного вещества, а также их вакуолизация и десквамация
в просвет синусоидов. Это набухание в известной мере
ответственно за увеличение объёма печени, но не яв�
ляется решающим фактором. Таковыми являются раз�
вивающийся по мере нарастания острой сердечной не�
достаточности острый венозный застой и лимфостаз
в органе. Проявляется это расширением и полнокро�
вием центральных вен и синусоидов, а также расши�
рением пространств Диссе, отток тканевой жидкости
из которых происходит в лимфатические капилляры,
а не в синусоиды, как полагали ранее. Эти простран�
ства между гепатоцитами и синусоидами (в норме за�
метные лишь на электронограммах) визуализируют�
ся, а параллельно с этим визуализируются также в
норме незаметные лимфатические капилляры, распо�
ложенные в перипортальной соединительной ткани.
В синусоидах также отмечается умеренный лейкоци�
тоз с явлением краевого стояния лейкоцитов.

Изменения гепатоцитов оказываются минимальными и
заключаются в зернистой дистрофии и снижении со�
держания гликогена, что связано с дисциркуляторной
гипоксией. Изредка встречающиеся некрозы гепатоци�
тов связаны не с самим ИВЭ, а с возможными критичес�
кими падениями системного АД и нарушением перфу�
зии печени. Характерными для ИВЭ являются светлая
окраска ядер с чётко различимым ядрышком («песоч�
ные ядра») и анизотропия части ядер гепатоцитов, на�
блюдаемая при исследовании микропрепаратов в поля�
ризованном свете [164б], хотя природа этого феномена
неясна.

ПочкиПочкиПочкиПочкиПочки. В почках в качестве морфологического субстра�
та ОПН, развивающейся в большинстве случаев ИВЭ,
отмечается картина обструктивной нефропатии. Ха�
рактерный для ИВЭ мембраногенный отёк проявля�
ется расширением площади интерстиция и субэпите�
лиальным отёком в виде оптически пустых пространств
вокруг почечных канальцев. Связанная с этим отёком
тканевая гипоксия приводит к зернистой дистрофии и
десквамации эпителиоцитов в наиболее чувствитель�
ных к гипоксии проксимальных канальцах. Скаплива�
ясь в дистальных отделах нефронов, слущенные эпи�
телиоциты образуют белковые цилиндры,
нарушающие отток мочи. Некоторые авторы допус�
кают, что при этом могут возникать микроразрывы
канальцев и выход мочи в интерстиций, что ещё боль�
ше усугубляет отёк, но в любом случае принципиаль�
ным является не это, а снижение в клубочках гради�
ента давления между капилляром и просветом
боуменовой капсулы ниже минимально необходимых
30 мм рт.ст., что ведёт к прекращению фильтрации в

данном клубочке, хотя кровоток в нём сохраняется.
На светооптическом уровне это проявляется расши�
рением части канальцев выше места их обтурации,
снижением высоты сохранившегося эпителия, замет�
ным растяжением капсул клубочков, в просвете кото�
рых начинают определяться хлопьевидные эозино�
фильные белковые массы, коллапсом капиллярных
петель, что проявляется более густым расположением
в них ядер.

ГГГГГоловнойоловнойоловнойоловнойоловной мозгмозгмозгмозгмозг. Исследование головного мозга при ИВЭ
уже на макроскопическом уровне обнаруживает в ряде
случаев проявления отёка и набухания, наличие ко�
торых коррелирует со степенью нарушения сознания,
имевшегося при жизни у этих больных. Несмотря на
то, что многие патологоанатомы настроены скепти�
чески в отношении указанных признаков и склонны
с осторожностью относиться к их интерпретации, ре�
зультаты наших исследований показывают, что (неза�
висимо от сущности микроскопических изменений, ле�
жащих в их основе) они оказываются полезными на
практике. Микроскопически у умерших, у которых при
жизни имелись нарушения психики, отмечаются рас�
ширение и визуализация многочисленных капилля�
ров в сером веществе, перицеллюлярный отёк в виде
оптически пустых пространств вокруг клеток, кото�
рый не является артифициальным: выраженность ди�
строфических и некротических изменений нейронов
сильно коррелирует с количеством капилляров в стан�
дартном поле зрения и выраженностью перицеллю�
лярного отёка. Дистрофические изменения нейронов
заключаются в тигролизе и базофильной дегенера�
ции, а некротические — в наличии в них кариопикно�
за, кариорексиса и кариолизиса. Количество таких из�
менённых нейронов у больных без нарушений
сознания может достигать 16%, а с нарушениями —
49%. В ряде случаев вокруг погибших нейронов отме�
чается глиальная реакция.

КахексияКахексияКахексияКахексияКахексия. Поздний ИВЭ характеризуется тяжёлой ка�
хексией за счёт преобладания у больных процессов
катаболизма над процессами анаболизма, выражен�
ной анорексии, блокады липогенеза, а также другими
и вызываемыми высокими концентрациями ИЛ1 и
ФНОα метаболическими изменениями, которые вна�
чале носят компенсаторно�приспособительный харак�
тер, но в последующем сами становятся фактором па�
тогенеза. В этих условиях происходят не просто
атрофические изменения, но возникает множество
порочных кругов, разомкнуть которые бывает невоз�
можно. Так, атрофия желёз желудка и ацинарных кле�
ток поджелудочной железы ведёт к развитию синд�
рома мальдигестии, при котором пища, поступающая
в организм, не может быть должным образом перева�
рена, а следовательно и усвоена. Даже если она и пе�
реварена, она не может быть усвоена из�за синдрома
мальабсорбции, связанного с атрофией слизистой обо�
лочки тонкой кишки. Исчезновение из атрофирован�
ной слизистой оболочки толстой кишки бокаловид�
ных клеток приводит к утрате кишкой слизистого
барьера, повреждению эпителия каловыми массами и
в последующем — образующими микрофлору кишки
условно�патогенными микроорганизмами и продук�
тами их жизнедеятельности, что сопровождается раз�
витием колита, нарушением всасывания воды и поно�
сами, в патогенезе которых также важную роль играет
ускоренный пассаж по кишечнику недостаточно пе�
реваренного химуса. Атрофия тиреоцитов в щитовид�
ной железе сопровождается гипотиреозом и сниже�
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нием интенсивности обмена веществ и физиологичес�
кой регенерации во всех тканях, при этом их атрофия
оказывается связанной не только с недостатком пла�
стических материалов, но и факторов, стимулирую�
щих пролиферацию клеток — как эндокринных, так и
пара� и аутокринных. Обусловленная слабостью сер�
дечной мышцы нарастающая недостаточность кро�
вообращения проявляется хронической дисциркуля�
торной гипоксией, которая также способствует атрофии
тканей. Недостаточность функции атрофированного
островкового аппарата поджелудочной железы в ус�
ловиях сниженной выработки глюкокортикоидов ат�
рофированными надпочечниками ведёт к нарушению
усвоения глюкозы инсулинзависимыми органами, что
также способствует их атрофии.

Перечисленные патоморфологические измене�
ния относятся к тяжёлому ИВЭ, приводящему к
летальному исходу. В случаях менее тяжёлого ИВЭ
набор этих изменений и их выраженность могут
значительно варьировать.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ ИИИИИ ИСХОДИСХОДИСХОДИСХОДИСХОД

Клинические проявления ИВЭ связаны с высо�
кими концентрациями биологически активных
веществ в крови и функциональной недостаточ�
ностью (несостоятельностью) различных органов.
Так, доказана, в частности, роль ИЛ1 и ФНО в
развитии лихорадки, анорексии, заторможенно�
сти (медленноволновый сон), лейкоцитоза в кро�
ви на ранних этапах и угнетения кроветворения
на поздних, в изменении ряда других лаборатор�
ных показателей. Недостаточность функции тех
или иных органов имеет различное танатологи�
ческое значение. Безусловно, ведущая роль в
пато� и танатогенезе при ИВЭ принадлежит ост�
рой сосудистой недостаточности (многочислен�
ными экспериментами показано, что примене�
ние ингибиторов синтеза, блокаторов и
антагонистов или АТ против различных биологи�
чески активных веществ, участвующих в реализа�
ции ИВЭ, предотвращает или существенно сни�
жает летальность у подопытных животных).
«Критическими» органами при ИВЭ являются
сердце и лёгкие. Так, для тяжёлого раннего ИВЭ
характерна смерть на 3–4�е сутки от острой сер�
дечной недостаточности или от острой дыхатель�
ной недостаточности, связанной с РДСВ. Второй
пик, обусловленный дыхательной недостаточно�
стью, связанной с полисегментарной пневмони�
ей, приходится на 6–7�е сутки. Острая печёноч�
ная недостаточность и ОПН решающей роли в
танатогенезе не играют. Мозговой тип терми�
нального состояния если и встречается при ИВЭ,
то связан не с ним, а с аноксической энцефалопа�
тией, возникающей в случае успешной реанима�

ции после продолжительной клинической смер�
ти.

В условиях позднего ИВЭ смерть обычно насту�
пает от кахексии, при этом механизм смерти, ко�
торый почти всегда бывает сердечным, связан с
асистолией, в развитии которой существенную
роль играют глубокие дистрофические изменения
в ганглиозных клетках, осуществляющих вегета�
тивную иннервацию сердца.

ÎÆÎÃÎÂÀß ÁÎËÅÇÍÜ*
Ожоговая болезнь (ОБ; МКБ: T20–T25 Термичес�
кие и химические ожоги наружных поверхностей
тела, уточнённые по их локализации) — патоло�
гическое состояние, возникающее в организме
вследствие ожогов.

КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация. Выделяют ОБ средней степени
тяжести, тяжёлую и крайне тяжёлую. Подразу�
мевается также существование лёгкой ОБ, но —
из�за малой клинической значимости — её, как
правило, не рассматривают как ОБ и в диагнозе
не выделяют.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. Этиологическим фактором ОБ явля�
ются глубокие термические и химические ожо�
ги площадью не менее 10–15% поверхности
тела.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Целесообразно выделять следующие периоды ОБ:
1) период ожогового шока, 2) период последствий
шока, ожогового и инфекционновоспалительно�
го эндотоксикоза, 3) период реконвалесценции.
Некоторые авторы после периода шока выделяют
периоды ожоговой токсемии и септикотоксемии,
но вряд ли это рационально, поскольку разгра�
ничение этих периодов весьма условно.

ОжоговыйОжоговыйОжоговыйОжоговыйОжоговый шокшокшокшокшок может длиться до 2–3 сут. Он отлича�
ется от травматического главным образом тем, что при
нём (помимо патологической афферентации) суще�
ственным фактором являются потеря жидкости и ге�
молиз. Сознание у пострадавших обычно сохранено.
Нарушения гемодинамики характеризуются тахикар�
дией, снижением центрального венозного давления,
тогда как АД у половины пострадавших остаётся нор�
мальным или снижается кратковременно.

Выделяют 3 степени тяжести течения ожогового шока.
При шоке степени I отмечаются тахикардия (до 100 уда�
ров в минуту), умеренная гемоконцентрация (Hb до 180
г/л). При шоке степени II тахикардия составляет до 130
ударов в минуту, отмечаются многократная рвота, выра�
женная гемоконцентрация, олигурия, азотемия, мета�
болический ацидоз. Шок степени III возникает при

* Автор раздела «Ожоговая болезнь» — С.А. Повзун.
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глубоких ожогах площадью более 40% поверхности
тела. Тахикардия достигает 150 ударов в минуту, систо�
лическое АД снижается до 90–80 мм рт.ст. Отмечают�
ся олигоанурия, макрогематурия, парез кишечника, не�
компенсированный метаболический ацидоз.
Летальность при таком шоке достигает 80%.

Помимо возбуждения, а затем истощения симпатико�
адреналовой системы, приводящего сначала к центра�
лизации, а затем децентрализации кровообращения и
секвестрации крови, за счёт выделения при термичес�
ком воздействии на ткани тучными клетками биологи�
чески активных веществ (главным образом, гистамина)
происходят резкое расширение микрососудов в зоне
ожога, резкое повышение их проницаемости и выход
плазмы в ткани. Потеря плазмы за счёт её выхода в
обожжённые ткани, а также за счёт испарения и впи�
тывания в повязки может достигать 30–40%, что ведёт
к гиповолемии и гемоконцентрации. Выраженность ге�
моконцентрации при ОБ может быть проиллюстриро�
вана тем фактом, что при ожоговом шоке пострадав�
шим необходимо переливать в ряде случаев по 8–12 л
инфузионных растворов в сутки для коррекции разви�
вающегося патологического состояния. Дисциркуля�
торная гипоксия и метаболический ацидоз при этом
связаны не только с шунтированием кровотока в ряде
органов, но и с повышением вязкости крови. К дис�
циркуляторной гипоксии добавляется гемическая ги�
поксия, обусловленная гемолизом, возникающим, ве�
роятно, не только из�за нарушения целостности
значительной части эритроцитов в зоне ожога, но и
из�за потери эритроцитами эластичности и вследствие
этого — усиленного их разрушения в селезёнке. Важ�
ным фактором патогенеза ОБ в этот период является
также гиперкалиемия, связанная с массивным разру�
шением клеток.

ВторойВторойВторойВторойВторой периодпериодпериодпериодпериод ОБ характеризуется интенсивной ан�
тигенной стимуляцией продуктами некролиза и мик�
робными токсинами клеток системы фагоцитирую�
щих мононуклеаров, которые выделяют в кровь
массивные количества биологически активных ве�
ществ, обусловливающих развитие ИВЭ, поэтому ле�
чебные мероприятия в этом периоде (помимо под�
держания функции основных систем
жизнеобеспечения) заключаются в выполнении не�
крэктомии и борьбе с инфекционными осложнени�
ями. При тяжёлых ожогах, когда этот период оказы�
вается продолжительным, у пострадавших
развивается истощение, которое связано не только с
факторами, характерными для позднего ИВЭ, но и
со значительными потерями белка через обожжён�
ные участки. На борьбу с этим, а также с генерализа�
цией раневой инфекции направлена алло� и ксенот�
рансплантация, поскольку аутотранс�плантация
зачастую оказывается невозможной из�за дефицита
донорской кожи. Анемия в этот период ОБ уже но�
сит характер не гемолитической, а гипопластической
из�за угнетающего действия на костный мозг цирку�
лирующих в крови в высоких концентрациях ИЛ1 и
ФНО, антибиотиков, применяемых для борьбы с
инфекционными осложнениями, а также из�за не�
достатка пластических материалов. Определённое
значение имеет и кровопотеря во время перевязок,
хоть и не большая, но систематическая.

РеконвалесценцияРеконвалесценцияРеконвалесценцияРеконвалесценцияРеконвалесценция. Продолжительность периода ре�
конвалесценции во многом определяется эффектив�

ностью дерматопластических операций. После вос�
становления кожного покрова трансплантатами и за�
вершения эпителизации ран, не закрытых трансплан�
татами, начинается длительный период
нормализации микроциркуляции и регенерации кле�
точных элементов в органах и системах.

МММММОРФООРФООРФООРФООРФОГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ ИИИИИ ПАПАПАПАПАТТТТТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГИГИГИГИГИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ АНААНААНААНААНАТТТТТОООООМИЯМИЯМИЯМИЯМИЯ

МакроскопическиеМакроскопическиеМакроскопическиеМакроскопическиеМакроскопические измененияизмененияизмененияизмененияизменения у умерших в пе�
риод ожогового шока скудные. Непоражённая
кожа бледная, сухая. Кровенаполнение внутрен�
них органов неравномерное. В полостях сердца
и крупных сосудах крови практически нет; там
же, где она обнаруживается, она тёмная и нео�
бычно густая, вязкая. Органы и все ткани сухо�
ватые, мышцы вне проекции ожога выглядят
подвяленными. Децентрализация кровообраще�
ния у погибших от ожогового шока выражена
настолько, что под эндокардом левого желудоч�
ка могут отмечаться плоскостные кровоизлия�
ния — пятна Минакова, как это бывает при быс�
тро развивающейся массивной кровопотере. В
серозных оболочках, а также в мягкой мозговой
оболочке могут встречаться мелкоочаговые кро�
воизлияния (как проявление тяжёлой гипок�
сии). В слизистой оболочке желудка часто об�
наруживаются острые эрозии и язвы,
изменённая кровь в виде «кофейной гущи». В
мочевом пузыре может содержаться незначи�
тельное количество буроватой мочи с запахом
гари. Петли тонкой кишки оказываются паре�
тически расширенными. Если смерть наступает
в короткие сроки после ожога, полученного при
пожаре, органы и особенно скелетные мышцы
имеют ярко�розовый цвет из�за карбоксигемог�
лобина, что связано с сопутствующим ингаля�
ционным отравлением окисью углерода.

МикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопическиМикроскопически у умерших от ожогового шока
наблюдаются неравномерное кровенаполнение
микрососудов в различных органах, стазы и
сладж�феномен в капиллярах, проявления ги�
поксии в виде зернистой и вакуольной дистро�
фии гепатоцитов и эпителия проксимальных ка�
нальцев почек. Могут встречаться
дисциркуляторные некрозы гепатоцитов в зоне
III печёночных ацинусов с лейкоцитарной реак�
цией или без таковой. В просветах почечных ка�
нальцев обнаруживаются бурые гемоглобиновые
цилиндры, обтурирующие дистальные отделы
отдельных нефронов. В кардиомиоцитах при
исследовании в поляризованном свете выявля�
ются очаги сплошной анизотропии в цитоплаз�
ме кардиомиоцитов. В лёгких может наблюдать�
ся картина РДСВ в виде наличия в альвеолах
богатой белком жидкости со слущенными аль�
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веолоцитами, макрофагами, эритроцитами, «ги�
алиновыми мембранами» на стенках альвеол,
представляющими свёртки фибрина. Кардио�
генный отёк лёгких в этом периоде практически
не встречается, что, вероятно, связано, с одной
стороны, со снижением объёма циркулирующей
плазмы, из�за чего в капиллярах межальвеоляр�
ных перегородок не возникает высокого гидро�
статического давления, а с другой стороны, с тем,
что при ожоговом шоке с большей вероятнос�
тью возникает асистолия, связанная с «синдро�
мом пустого сердца» или с его остановкой за
счёт нарушения электрической активности в ус�
ловиях высокого содержания в крови ионов ка�
лия, нежели постепенно нарастающая сердечная
недостаточность.

ВоВоВоВоВо второмвторомвторомвторомвтором периодепериодепериодепериодепериоде изменения, характерные для
ИВЭ, наслаиваются на изменения, возникшие в
периоде шока. Макроскопически могут опреде�
ляться гемосидероз, наиболее заметный в кост�
ном мозге, а также признаки истощения, карти�
на очаговой пневмонии, оказывающейся
наиболее частой причиной смерти в этом пери�
оде. Нередкими бывают проявления желтухи,
которую связывают с частыми переливаниями
крови и усиленным по сравнению с нормой ге�
молизом донорских эритроцитов. Микроскопи�
чески в гепатоцитах, звёздчатых ретикулоэндо�
телиоцитах печени, в спленоцитах, в эпителии
проксимальных канальцев почек, макрофагах
костного мозга выявляется гемосидерин. В мак�
рофагах (помимо гемосидероза) отмечаются так�
же набухание, вакуолизация цитоплазмы. В поч�
ках повышение проницаемости капилляров
клубочков приводит к повышению фильтрации
альбумина, микроглобулинов, лизоцима, а так�
же к проникновению в просветы боуменовых
капсул крупномолекулярных белков и эритроци�
тов. В связи с усиленной нагрузкой, связанной с
более интенсивной реабсорбцией белков, нефро�
циты проксимальных канальцев гипертрофиру�
ются и становятся более высокими. В миокарде
наблюдаются отёк, разволокнение, частичная
дегрануляция тучных клеток. В лёгких у умер�
ших в этот период отмечается, как правило, кар�
тина гнойной пневмонии, реже — микротром�
боэмболии ветвей лёгочных артерий. В костном
мозге (помимо гемосидероза) обнаруживается
уменьшение числа форменных элементов на
единицу площади среза, в вилочковой железе,
лимфатических узлах и селезёнке — атрофия
лимфоидных структур. Помимо перечисленно�
го, наблюдаются различной степени выражен�
ности атрофические изменения в других тканях
(как проявление истощения), а также времена�

ми диффузно�очаговые инфильтраты из нейтро�
фильных лейкоцитов (как проявление септице�
мии).

В этом периоде встречаются многочисленные ос�
ложнения в виде флегмон, абсцессов, пневмо�
ний, сепсиса, острых язв желудка и двенадцати�
перстной кишки (в том числе с кровотечением и
перфорацией), острого холецистита, тромбоза
брыжеечных артерий, парентерально передаю�
щихся вирусных гепатитов, реактивации старых
туберкулёзных очагов и первичного туберкулёз�
ного комплекса, гломерулонефритов из�за из�
бытка ЦИК, острых энтероколитов на фоне ат�
рофии в лимфоидных органах и массивной
антибиотикотерапии.

ВВВВВ периодепериодепериодепериодепериоде реконвалесценцииреконвалесценцииреконвалесценцииреконвалесценцииреконвалесценции описанные изме�
нения претерпевают обратное развитие, причём
этот процесс может растянуться на многие ме�
сяцы.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ ИИИИИ ИСХОДИСХОДИСХОДИСХОДИСХОД

Клинические проявления ОБ в период шока свя�
заны с нарушениями ионного баланса, в первую
очередь с гиперкалиемией, обусловливающей
нарушения сердечного ритма, а также с функци�
ональной недостаточностью дистрофически из�
менённых органов. Во втором периоде функци�
ональная недостаточность органов усугубляется
их гипоксическими изменениями, связанными
с ИВЭ и сохраняющейся анемией. Развитие ин�
фекционных осложнений нередко сопровожда�
ется септическим состоянием. Смерть при ОБ
бывает обусловлена или ожоговым шоком, или
инфекционными осложнениями, ведущими сре�
ди которых являются острая пневмония и сеп�
сис. В случае длительного течения ОБ непосред�
ственной причиной смерти может стать
истощение. У пожилых людей, страдающих
ИБС, смерть также может наступить от сердеч�
ной недостаточности, связанной с нарушения�
ми микроциркуляции и гемической гипоксией,
усугубляющими недостаточность коронарного
кровотока.

ËÓ×ÅÂÀß ÁÎËÅÇÍÜ*
Лучевая болезнь (МКБ: T66 Другие и неуточнён�
ные эффекты воздействия внешних причин) —
патологическое состояние, возникающее в орга�
низме после воздействия на него ионизирующе�
го излучения.

* Автор раздела «Лучевая болезнь» — С.А. Повзун.
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КлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификацияКлассификация

В зависимости от того, развивается ли лучевая
болезнь от кратковременного интенсивного лу�
чевого воздействия на человека или длительно�
го, но в малых дозах, различают острую лучевую
болезнь (ОЛБ) и хроническую лучевую болезнь
(ХЛБ).

ОЛБОЛБОЛБОЛБОЛБ. Возникновение тех или иных клинико�морфо�
логических форм ОЛБ зависит от поглощённой дозы.
По преимущественному характеру поражения тех или
иных органов и систем различают: 1) костномозго�
вую форму (с преимущественным поражением кро�
ветворных органов, возникающую при облучении в
дозах 1�10 Гр), 2) кишечную форму (с преимуществен�
ным поражением органов ЖКТ при дозах 10–50 Гр),
3) токсемическую форму (с вторичным поражением
ЦНС при облучении в дозах 50–80 Гр) и 4) цереб�
ральную форму (с первичным поражением ЦНС при
поглощённой дозе более 80 Гр). Эти формы различа�
ются при редкоионизирующих излучениях, но не при
нейтронном излучении, при котором дозовая зави�
симость гибели облучённого от тяжести поражения
костного мозга не характерна.

ХЛБХЛБХЛБХЛБХЛБ. При ХЛБ различают не формы, а стадии. Для
стадии I характерен астено�вегетативный синдром,
для стадии II — стойкое нарушение функции раз�
личных систем. Стадия III характеризуется призна�
ками декомпенсации различных органов и систем,
прежде всего кроветворной.

ЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиологияЭтиология. В качестве этиологического факто�
ра ОЛБ могут выступать все виды ионизирующе�
го излучения, но наиболее частой формой луче�
вой болезни является ОЛБ, возникающая в
результате равномерного γ�излучения. ХЛБ раз�
вивается в результате длительного внешнего об�
лучения организма в дозах, превышающих пре�
дельно допустимые (0,001 Гр), действие которых
суммируется, достигая 3–4 Гр и более. ХЛБ мо�
жет возникнуть также вследствие попадания ра�
диоактивных веществ внутрь организма при ус�
ловии, если поглощённая суммарная доза будет
не менее 2,0 Гр.

ПППППАААААТТТТТОООООГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗГЕНЕЗ

Поражающее действие ионизирующего излуче�
ния связано с радиолизом молекул воды в тка�
нях с образованием свободных радикалов ОН�,
О

2
� и перекисных соединений (Н

2
О

2
, НО

2
), обла�

дающих окислительной способностью. Наибо�
лее выраженное повреждающее действие оказы�
вают нейтроны. Известны 3 механизма их
повреждающего действия на ткани.

1) Они инициируют перекисное окисление липидов.
Удаляя атом водорода из ненасыщенных жирных
кислот, входящих в фосфолипидные мембраны, они
способствуют образованию свободных липидных ра�
дикалов, которые с молекулами кислорода образуют

липидные пероксидные радикалы. Последние дей�
ствуют на фосфолипиды так же, как и гидроксиль�
ные радикалы. Результатом такого воздействия яв�
ляются разрушение клеточных мембран и гибель
клеток.

2) Они способствуют образованию дисульфидных мо�
стиков между белками, входящими в состав клеточ�
ных мембран, что способствует, с одной стороны,
образованию патологических ионных каналов в ци�
толемме, а с другой стороны, за счёт агрегации бел�
ков, входящих в состав цитолеммы, формированию в
ней разрывов.

3) Они воздействуют на молекулы ДНК, угнетая их реп�
ликацию, т.е. играют роль цитостатиков.

Выраженность некротических изменений в тка�
нях зависит от интенсивности излучения и про�
должительности облучения и индивидуальной
чувствительности тканей, связанной, в первую
очередь, с функционированием антиоксидант�
ных систем. Гистологические исследования,
проведённые в ранние сроки после облучения,
выявили неодинаковую чувствительность раз�
личных клеточных систем зрелого организма (в
убывающем порядке): камбиальные клетки,
лимфоциты, миелобласты, эритробласты, клет�
ки кишечного эпителия, эпидермис, эпителий
придатков кожи, хрящевые и костные клетки, ге�
патоциты, мышечные клетки, нервные клетки.

В клинической картине ОЛБ выделяют 4 перио�
да: I — период первичной общей реакции, II —
период мнимого благополучия (скрытый, латен�
тный), III — период выраженных клинических
проявлений заболевания (период разгара) и IV—
период выздоровления.

В патогенезе ОЛБ ведущую роль играют 5 основ�
ных синдромов: 1) опустошение кроветворной
ткани, 2) геморрагический синдром, 3) анеми�
ческий синдром, 4) дистрофические изменения
в паренхиматозных органах и 5) инфекционные
осложнения.

Преимущественное поражение кроветворной
ткани, связанное с высокой радиочувствитель�
ностью стволовых и клеток�предшественниц ко�
стного мозга, проявляется нарушениями их про�
лиферации и гибелью, а в результате этого —
угнетением лимфомиелопоэза, опустошением
костного мозга и лимфоидных органов. Тромбо�
цитопения, повышение проницаемости стенок
микрососудов из�за нарастающей гипоксии и
нарушение свёртывания крови способствуют
развитию геморрагического синдрома. Угнете�
ние кроветворения и связанное с ним состояние
дефицита клеточного и гуморального иммуни�
тета обусловливает развитие инфекционных ос�
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ложнений в результате аутоинфекции. Дистро�
фические и некротические изменения в органах
и тканях проявляются их функциональной не�
полноценностью. Развитию этих изменений
способствует также отёк, возникновение кото�
рого связано не только с патологической прони�
цаемостью микрососудов, но и с повышенной
гидрофильностью тканей, обусловленной распа�
дом под действием радиации полисахаридно��
белковых комплексов и деполимеризацией гли�
козаминогликанов, входящих в состав основного
вещества соединительной ткани. Следует под�
черкнуть, что в реальной ситуации облучение
оказывается далеко не всегда равномерным: на
участках тела, обращённых в момент облучения
к источнику, изменения тканей оказываются на�
много тяжелей. При этом, например, при пря�
мом облучении области сердца могут превали�
ровать признаки тяжёлого поражения миокарда,
а при массивном локальном воздействии на об�
ласть живота — явления перитонита вследствие
некроза петель кишечника.

ÌÎÐÔÎÃÅÍÅÇ È ÏÀÒÎËÎÃÈ×ÅÑÊÀß
ÀÍÀÒÎÌÈß

КККККОСТНОМОЗГОВАЯОСТНОМОЗГОВАЯОСТНОМОЗГОВАЯОСТНОМОЗГОВАЯОСТНОМОЗГОВАЯ ФОРМАФОРМАФОРМАФОРМАФОРМА ОЛБОЛБОЛБОЛБОЛБ

Наиболее типичной и изученной формой ОЛБ
является костномозговая. В зависимости от ве�
личины дозы поглощённой энергии и клиничес�
кого течения выделяют 3 степени тяжести кост�
номозговой ОЛБ: 1) лёгкую ОЛБ, возникающую
при относительно равномерном облучении в до�
зах 1–2 Гр, 2) ОЛБ средней степени тяжести —
при дозах 2–4 Гр и 3) тяжёлую ОЛБ, возникаю�
щую при облучении в дозах 4–6 Гр.

МакроскопическиеМакроскопическиеМакроскопическиеМакроскопическиеМакроскопические измененияизмененияизмененияизмененияизменения

Макроскопические изменения при этой форме обна�
руживаются уже при осмотре трупа в виде множествен�
ных кровоизлияний в коже, конъюнктиве, дёснах в со�
четании с различными по локализации, размерам и
тяжести радиационными поражениями кожи. При по�
глощённой дозе 7–8 Гр отмечается лишь выпадение
волос, наступающее в разных участках тела в разные
сроки, при 8–10 Гр — умеренное покраснение и отёк,
при 10–15 Гр облучённые участки кожи выглядят блед�
ными из�за сдавления отёчными тканями микрососу�
дов, а на границе таких участков с внешне неповреж�
дённой кожей различается зона гиперпигментации, при
дозе 15–25 Гр отмечаются явления экссудативного дер�
матита, при дозе выше 25 Гр — ранний тотальный коа�
гуляционный некроз кожи и подлежащих мягких тка�
ней, напоминающий ожог III степени. Особенно быстро
тотальный некроз наступает на голове, передней по�
верхности груди, передней поверхности голеней и в
других участках тела, где мягкие ткани составляют тон�
кий слой, тесно примыкающий к кости, что объясня�
ют вторичным излучением и наличием местных усло�

вий для более выраженных нарушений микроцирку�
ляции. В указанных местах некроз может возникать и
при дозах менее 25 Гр. Отличительной чертой некро�
тических изменений кожи при ОЛБ является отсут�
ствие или слабая выраженность воспалительной кле�
точной реакции, хотя при микроскопическом
исследовании в зоне некроза обнаруживаются скопле�
ния микроорганизмов.

 СкелетныеСкелетныеСкелетныеСкелетныеСкелетные мышцымышцымышцымышцымышцы выглядят серовато�розовыми,
тусклыми или отёчными. Надо иметь в виду, что по�
ражения мышц нередко бывают более тяжёлыми, чем
кожи над ними, что особенно характерно для нейт�
ронного облучения, что связывают с эффектом вто�
ричной ионизации содержащихся в них в особо боль�
шом количестве атомов водорода.

 ВВВВВ серозныхсерозныхсерозныхсерозныхсерозных оболочкахоболочкахоболочкахоболочкахоболочках, мягкихмягкихмягкихмягкихмягких тканяхтканяхтканяхтканяхтканях иииии внутреннихвнутреннихвнутреннихвнутреннихвнутренних
органахорганахорганахорганахорганах отмечаются множественные кровоизлияния,
особенно в период разгара ОЛБ, при этом даже в ус�
ловиях выраженного геморрагического синдрома в
мозговой ткани и мозговых оболочках кровоизлия�
ния наблюдаются редко. Распространённость и
объём кровоизлияний во внутренних органах зачас�
тую оказываются более выраженными, чем в коже.
Наличие крови в серозных полостях не характерно,
тогда как в желудке и в кишечнике может обнаружи�
ваться значительное количество свёртков и жидкой
крови. В плевральных полостях обычно содержится
транссудат, который может иметь вид желтоватой сту�
денистой массы из�за необычно высокой проницае�
мости микрососудов.

 ВВВВВ верхнихверхнихверхнихверхнихверхних дыхательныхдыхательныхдыхательныхдыхательныхдыхательных путяхпутяхпутяхпутяхпутях (наряду с окрашен�
ной кровью отёчной жидкостью) обычно содержит�
ся большое количество слизи, избыточная секреция
которой связана не с воспалением, а, вероятно, с ва�
гусными влияниями.

 ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие всегда имеют пёстрый вид из�за чередования
кровоизлияний с участками компенсаторно развива�
ющейся острой эмфиземы. Иногда зоны кровоизли�
яния могут быть весьма обширными, занимая часть
доли или всю долю и напоминая изменения, харак�
терные для крупозной пневмонии. У умерших в пе�
риод разгара ОЛБ могут обнаруживаться очаги ганг�
ренозного распада лёгочной ткани без тромбоза
регионарных кровеносных сосудов, связанного с
жизнедеятельностью микроорганизмов в условиях
почти полного отсутствия воспалительной реакции,
но всё же наиболее частой находкой является пнев�
мония, которая, например, у японцев, умерших спу�
стя 3–6 нед после взрывов в Хиросиме и Нагасаки,
отмечалась в 40–50% случаев.

 СердцеСердцеСердцеСердцеСердце. Поражение сердца заключается главным об�
разом в наличии кровоизлияний во всех оболочках,
иногда вплоть до сплошного пропитывания кровью
стенок желудочков.

 КостныйКостныйКостныйКостныйКостный мозгмозгмозгмозгмозг. Изменения в костном мозге оказыва�
ются максимально выраженными при воздействии
нейтронного или γ�нейтронного излучения, при этом
в наибольшей степени страдает эритроидный рос�
ток. У умерших в разгар ОЛБ костный мозг трубча�
тых костей имеет жидкую консистенцию и внешне
вы�глядит гиперплазированным за счёт резкого пол�
но�кровия и отёка, однако при микроскопическом
исследовании обнаруживается, что это — проявле�
ние геморрагического синдрома, как и в других орга�
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нах и тканях. Выраженность костномозгового синд�
рома при тяжёлой ОЛБ зависит также и от обширно�
сти деструкции мягких тканей или внутренних орга�
нов, особенно кишечника за счёт дополнительного
токсического воздействия на костный мозг продук�
тов распада тканей. Аналогичные по характеру изме�
нения наблюдаются в селезёнке, лимфатических уз�
лах, миндалинах, вилочковой железе,
внутриорганных лимфатических фолликулах. В разгар
заболевания, не отягощённого инфекционными ослож�
нениями, селезёнка оказывается значительно уменьшен�
ной в размерах из�за опустошения белой пульпы. Орган
имеет ржавый вид из�за гемосидероза. Восстановление
лимфопоэза в селезёнке и лимфатических узлах проис�
ходит медленнее, чем в костном мозге.

 РотоглоткаРотоглоткаРотоглоткаРотоглоткаРотоглотка. В слизистых оболочках дёсен, языка, глотки
отмечаются отёк и диапедезные кровоизлияния. На дёс�
нах, особенно по альвеолярному краю, в слизистой обо�
лочке рта, носоглотки, нёбных миндалин обычно обна�
руживаются язвенно�некротические дефекты, покрытые
грязным ихорозным налётом, с плохо выраженными при�
знаками заживления. Если при жизни поражённого не
проводилось тщательной санации полости рта, то обна�
руживаются признаки кандидоза в виде грязно�серых
плёнок. Признаки кандидоза могут обнаруживаться так�
же в пищеводе, реже – в желудке.

 ЖКТЖКТЖКТЖКТЖКТ. В полости брюшины практически всегда имеется
некоторое количество транссудата, но не крови. Желу�
док и кишечник почти всегда вздуты, что связано с лу�
чевым поражением интрамуральных нервных сплетений.
В просвете желудка и кишечника большое количество
вязкой слизи. Все слои стенки желудка отёчны, в слизи�
стой оболочке встречаются эрозии. Печень имеет бу�
рый цвет из�за гемосидероза, выраженность которого
прямо пропорциональна объёмам трансфузировавшей�
ся пострадавшему крови.

 ИзмененияИзмененияИзмененияИзмененияИзменения эндокринныхэндокринныхэндокринныхэндокринныхэндокринных органоворгановоргановоргановорганов заключаются в ат�
рофии коркового вещества надпочечников, отёке орга�
на, диапедезных кровоизлияниях в нём, а иногда и
массивных кровоизлияниях в мозговом веществе.

 ГениталииГениталииГениталииГениталииГениталии. В яичках и их оболочках отмечаются мел�
коочаговые кровоизлияния, отёк тканей, в матке —
кровоизлияния в атрофичном эндометрии.

 ЦНСЦНСЦНСЦНСЦНС. Изменения в ЦНС сводятся к кровоизлияниям
в оболочках и ткани мозга, которые никогда не быва�
ют выраженными. При исследовании глаз обращает на
себя внимание наличие блефарита (вплоть до некроза
век), кератоконъюнктивита (иногда с образованием язв)
и даже перфорации роговицы, субконъюнктивальных
кровоизлияний. У 97% пострадавших с дозой облуче�
ния, превысившей 2 Гр, в сроки от 6 мес до 2,5 лет разви�
вается катаракта.

МикроскопическиеМикроскопическиеМикроскопическиеМикроскопическиеМикроскопические измененияизмененияизмененияизмененияизменения

 КожаКожаКожаКожаКожа. Микроскопическое исследование поражённой
кожи выявляет при поглощённой дозе 7–8 Гр атро�
фию волосяных фолликулов, сальных и потовых же�
лёз. При дозе 8–10 Гр отмечаются истончение рого�
вого и шиповатого слоёв эпидермиса, вакуолизация
цитоплазмы эпителиоцитов базального слоя, неболь�
шие щели и полости на месте разрушенных клеток
базального слоя. В дерме определяются мукоидное на�
бухание, истончение и гомогенизация коллагеновых
волокон, уменьшение количества клеток, паралити�

ческое расширение сосудов с плазматическим пропиты�
ванием их стенок, некробиотические изменения при�
датков кожи, особенно сальных желёз. Облучение в дозе
10–15 Гр сопровождается, кроме описанного, оттор�
жением эпидермиса. При поглощённой дозе 15–25 Гр,
помимо отслоения эпидермиса и массивного отёка дер�
мы, отмечаются периваскулярные кровоизлияния и не�
кроз сосудов; при дозе выше 25 Гр — некрозы с наличи�
ем в некротизированных тканях микроорганизмов, без
воспалительных явлений. Наряду с деструкцией, уже в
разгар лучевой болезни (независимо от степени её тяже�
сти) в краях язвенных дефектов кожи встречаются ва�
лики из регенерирующего эпидермиса с нарушенной
стратификацией, наползающие на некротизированную
ткань.

 ИзмененияИзмененияИзмененияИзмененияИзменения скелетныхскелетныхскелетныхскелетныхскелетных мышцмышцмышцмышцмышц заключаются в обнару�
живаемом на светооптическом уровне отёке, исчезнове�
нии поперечной исчерченности, слабой и неравно�
мерной окраске миоцитов, их дискоидном и глыбчатом
распаде без воспалительной реакции, плазматическом
пропитывании стенок сосудов, что при выживании
поражённых заканчивается их гиалинозом.

 ЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкиеЛёгкие. При микроскопическом исследовании лёгких,
помимо проявлений геморрагического синдрома, обна�
руживаются явления пневмонии, которая никогда не
бывает гнойной, а чаще оказывается серозной или фиб�
ринозной. Примечательно, что несмотря на тяжелей�
ший иммунный дефицит, никто из авторов при ОЛБ не
описывает признаков вирусного поражения лёгких, ха�
рактерного для иммунодефицитов другой природы. Это,
на наш взгляд, может быть связано с тем обстоятель�
ством, что маркёрами вирусной инфекции обычно слу�
жат проявления аномальной регенерации (появление
цитомегалов, клеточных симпластов), которая в данном
случае резко угнетена.

 ВВВВВ костномкостномкостномкостномкостном мозгемозгемозгемозгемозге при его микроскопии определяются
массивная инфильтрация эритроцитами, исчезновение
кроветворных клеток — сначала преимущественно
эритробластов, лимфоидных клеток, молодых форм
миелоидного ряда, а затем и мегакариоцитов. Убыль
кроветворных клеток сочетается с относительным уве�
личением количества ретикулярных и плазматических
клеток. В макрофагах отмечаются эритрофагоцитоз, на�
копление гемосидерина. Опустошение костного мозга
достигает максимума на 3–4�й неделе ОЛБ. Кровоиз�
лияния и опустошение наблюдаются и в лимфоидных
органах, при этом оно происходит в соответствии с раз�
личной чувствительностью к ионизирующему излучению
разных популяций лимфоцитов: T�лимфоциты оказыва�
ются более резистентными, чем В�лимфоциты. При ней�
тронном облучении это различие утрачивается. В период
выздоровления восстановление лимфопоэза в селезёнке
и лимфатических узлах происходит медленнее, чем вос�
становление костномозгового кроветворения.

 ЖКТЖКТЖКТЖКТЖКТ. Микроскопические изменения в слизистых обо�
лочках рта, глотки, носоглотки заключаются в десква�
мации эпителия, некрозе без нейтрофильной реакции,
плазматическом пропитывании стенок сосудов, росте
бактериальной и грибковой микрофлоры, чему спо�
собствуют некробиотические и некротические изме�
нения в слюнных и слизистых железах. В желудке наи�
более грубые изменения проявляются в главных железах
тела желудка и выражаются в практически полном ис�
чезновении обкладочных клеток, утрате микроскопи�
ческой специфичности главными клетками.
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 ИзмененияИзмененияИзмененияИзмененияИзменения ввввв печенипеченипеченипеченипечени неспецифичны и заключаются в
зернистой и вакуольной дистрофии гепатоцитов, исчез�
новении из их цитоплазмы гликогена, появлении в ней
гемосидерина. Значительные накопления гемосидери�
на в звёздчатых ретикулоэндотелиоцитах могут способ�
ствовать макрофагальной недостаточности печени и
проникновению в кровоток бактерий из просвета ки�
шечника.

 ЭндокринныеЭндокринныеЭндокринныеЭндокринныеЭндокринные органыорганыорганыорганыорганы. В гипофизе обнаруживаются пол�
нокровие и отёк стромы, мелкие кровоизлияния, не�
кробиотические изменения и гибель клеток, преиму�
щественно в передней доле, повышенное содержание
коллоида и появление крупных базофильных клеток,
сходных с так называемыми клетками кастрации. В
щитовидной железе оказываются значительно умень�
шенными количество и размер фолликулов, содержа�
ние в них коллоида, объём парафолликулярной ткани.
Эпителий в фолликулах уплощён, коллоид растрескав�
шийся. Всё это — изменения, сопровождающиеся не�
достаточностью функции железы, которая в силу сни�
жения обменных и пролиферативных процессов в тканях
ещё больше усугубляет нарушения регенерации. Сход�
ные изменения наблюдаются в надпочечниках. В под�
желудочной железе дистрофические и атрофические из�
менения обнаруживаются преимущественно в
секреторных клетках островков Лангерханса.

 ГГГГГениталииениталииениталииениталииениталии. В яичках, помимо проявлений геморраги�
ческого синдрома и отёка, обнаруживаются полное
угнетение сперматогенеза, набухание клеток Сертоли
на поверхности набухших базальных мембран. В яич�
никах на первый план выступают атрезия и пикноз
ядер развивающихся яйцеклеток.

 ЦНСЦНСЦНСЦНСЦНС. В ткани головного и спинного мозга выявляют�
ся плазматическое пропитывание стенок микрососу�
дов, перивазальный отёк, очаговые изменения ней�
ронов в виде базофильной дегенерации, тигролиза,
моноцеллюлярных некрозов. В эпендиме обнаружи�
вается некроз эпендимоцитов, в нервных волокнах —
распад миелиновых оболочек и разрушение осевых
цилиндров. На высоте заболевания изменения встре�
чаются практически во всех образованиях головного
мозга, но особенно выраженными они бывают в клет�
ках двигательных ядер черепных нервов, сетчатом
веществе ствола мозга и ядрах гипоталамуса. Реак�
тивные изменения отмечаются преимущественно в
области гиппокампа, передних оливах, зубчатом ядре,
клетках Пуркинье и молекулярном слое мозжечка, в
клетках астроцитарной глии.

КККККИШЕИШЕИШЕИШЕИШЕЧЧЧЧЧНАЯНАЯНАЯНАЯНАЯ ФОРМАФОРМАФОРМАФОРМАФОРМА ОЛБОЛБОЛБОЛБОЛБ

При общем облучении в дозах 10–50 Гр возникает
кишечная форма ОЛБ, в клинической и патологоа�
натомической картине которой ведущим является
поражение ЖКТ. Эта форма лучевой болезни харак�
теризуется очень коротким периодом мнимого бла�
гополучия и ранним проявлением кишечного син�
дрома в виде тяжёлого энтерита с профузным
поносом, тяжёлым токсикозом.

 Особенности изменений в органах при кишечной форме
ОЛБ связаны главным образом с тем, что смерть при
этой форме наступает раньше. Поражение кожи в виде
отёка и гиперемии, равно как и отёк подлежащих мягких

тканей, отмечается лишь в зонах, подвергшихся наи�
большему прямому воздействию. В слизистых оболоч�
ках рта, глотки, пищевода и желудка обнаруживаются
такие же изменения, как и при костномозговой форме.
Наиболее грубые изменения выявляются в тощей и под�
вздошной кишках. Просвет кишки паралитически рас�
ширен, что связано с поражением интрамурального не�
рвного аппарата, стенка кишечника утолщена за счёт
отёка и геморрагического пропитывания. Слизистая обо�
лочка может быть сглажена и в остальном быть малоиз�
менённой или содержать множественные геморрагичес�
кие очаги, язвы (вплоть до обширных язвенных
поверхностей). Такие дефекты имеют мягкие края, по�
скольку репарационные изменения отсутствуют. При
достаточно глубоких язвах (даже без видимых призна�
ков перфорации) может наблюдаться картина серозно��
геморрагического перитонита. В отдельных случаях ана�
логичные изменения могут быть более выраженными в
толстой кишке — объяснения этой особенности не су�
ществует. Макроскопические изменения в других орга�
нах не отличаются от таковых при костномозговой форме
ОЛБ.

 Микроскопически в кишке ведущим признаком явля�
ются некроз и десквамация эпителия, приводящая уже к
концу 2�х суток к оголению ворсин и опустошению
крипт. Подслизистая оболочка оказывается сплошь
инфильтрированной плазматическим клетками и лим�
фоцитами, кровеносные сосуды расширены и пере�
полнены кровью, все слои кишечной стенки резко
отёчны, а в мышечных и ганглиозных клетках выяв�
ляются глубокие дистрофические и некробиотичес�
кие изменения. На поверхности обнажённых ворси�
нок находится большое количество микроорганизмов
без признаков воспалительной реакции. Спустя 1–2 сут
после облучения в слизистой оболочке начинается
абортивное восстановление эпителия. Эта фаза до�
вольно быстро сменяется вторичным обнажением
кишечных ворсин, что связано не с непосредствен�
ным действием ионизирующего излучения, а с гипок�
сией, обусловленной нарушением крово� и лимфооб�
ращения, и отёком.

 Изменения в лёгких с большой условностью можно
обозначить как пневмонию, поскольку нейтрофиль�
ных лейкоцитов в ткани нет. Просветы альвеол и мел�
ких бронхов оказываются заполненными отёчной
жидкостью, содержащей в большом количестве деск�
вамированные альвеолоциты, макрофаги с гемосидери�
ном, фибрин и микроорганизмы. Кроветворение угне�
тено ещё в большей степени, чем в при костномозговой
форме, а изменения в других органах аналогичны.

ТТТТТОКСЕМИОКСЕМИОКСЕМИОКСЕМИОКСЕМИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ФОРМАФОРМАФОРМАФОРМАФОРМА

При токсемической форме, возникающей от внеш�
него γ� и γ�нейтронного облучений в дозах 20–80
Гр, нет поражения определённых критических ор�
ганов, а есть преимущественно вторичные функци�
ональные нарушения. Изменения кожи и мягких
тканей такие же, как и при кишечной форме. Ге�
моррагический синдром проявляется в виде немно�
гочисленных и небольших кровоизлияний в склере
и конъюнктиве глаз, слизистых оболочках дёсен,
под висцеральными листками плевры, в брюшине,
под эпикардом, а при выраженных гипоксических
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состояниях — и под эндокардом желудочков сер�
дца, в слизистой оболочке желудка и кишечни�
ка, в жёлтом и красном костном мозге, в скелет�
ных мышцах, подкожной клетчатке и коже.
Микроскопически в костном мозге опустошение:
выявляются лишь ретикулярные и плазматичес�
кие клетки. В лимфоидных органах опустоше�
ние и большое количество макрофагов с гемоси�
дерином. В головном мозге отёк, мелкие
субарахноидальные кровоизлияния. Изменения
в других органах — те же, что и при рассмотрен�
ных выше формах ОЛБ.

ЦЦЦЦЦЕРЕБРАЛЬНАЯЕРЕБРАЛЬНАЯЕРЕБРАЛЬНАЯЕРЕБРАЛЬНАЯЕРЕБРАЛЬНАЯ ФОРМАФОРМАФОРМАФОРМАФОРМА ОЛБОЛБОЛБОЛБОЛБ

При церебральной форме ОЛБ макро� и микро�
скопическая картина оказывается довольно скуд�
ной ввиду скоротечности заболевания. Во внут�
ренних органах определяются признаки
выраженного острого венозного застоя с незна�
чительными мелкими кровоизлияниями, обус�
ловленными гипоксией. В коре больших полу�
шарий, в мозжечке, в гипоталамусе, а также в
стволе мозга находят массивный отёк, дистро�
фические и некробиотические изменения и ли�
зис нейронов, распад глиальных элементов, рас�
ширение и полнокровие капилляров.

ХХХХХРОНИРОНИРОНИРОНИРОНИЧЧЧЧЧЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯЕСКАЯ ЛУЛУЛУЛУЛУЧЧЧЧЧЕВАЯЕВАЯЕВАЯЕВАЯЕВАЯ БОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬБОЛЕЗНЬ

У умерших от ХЛБ при внешнем осмотре отме�
чаются резкое истощение, наличие кровоизли�
яний и некрозов в коже и слизистых оболочках,
выпадение волос, ломкость ногтей. На высоте и
в финале заболевания обнаруживаются в основ�
ном те же изменения, что и при ОЛБ, но отмеча�
ются большая выраженность атрофических и
склеротических процессов, а также проявления
регенерации в костном мозге, селезёнке, лим�
фатических узлах.

 КостныйКостныйКостныйКостныйКостный мозгмозгмозгмозгмозг выглядит отёчным, жёлто�бурого цве�
та, с очагами кровоизлияний. При ХЛБ (в отличие от
ОЛБ) изменения в костном мозге часто бывают нео�
днородными. Среди бледно�жёлтого костного мозга
даже невооружённым глазом можно отметить нали�
чие участков кроветворения. Наряду с участками
отёчной жировой ткани встречаются участки миело�
идной ткани с различным клеточным составом: мес�
тами скопления эритро�бластов и клеток типа мега�
лобластов. Встречаются очаги кроветворения с
нормальным клеточным составом. Мегакариоцито�
поэз отсутствует. Наблюдаются распад лейкоцитов и
эритроцитов, явления эритрофагоцитоза с гемосиде�
розом, развитие фиброза в костном мозге.

 ВВВВВ селезёнкеселезёнкеселезёнкеселезёнкеселезёнке обнаруживаются в основном те же изме�
нения, что и при ОЛБ. Иногда выявляются признаки
экстрамедуллярного кроветворения на фоне прогрес�
сирующей редукции лимфатических фолликулов. В
очагах кроветворения преобладают малодифферен�

цированные клетки, многочисленные плазматичес�
кие клетки. Распад лимфоцитов и ПЯЛ выражен ме�
нее резко, чем при ОЛБ, а явления эритрофагоцито�
за и гемосидероза более отчётливы. В финале
заболевания селезёнка обычно уменьшена за счёт
резкого обеднения её лимфоидной тканью.

 ЛимфатическиеЛимфатическиеЛимфатическиеЛимфатическиеЛимфатические узлыузлыузлыузлыузлы в начальном периоде заболе�
вания несколько гиперплазированы. В последующем,
до наступления фазы декомпенсации кроветворения,
в лимфатических узлах может наблюдаться экстра�
медуллярный гемопоэз с преобладанием малодиф�
ференцированных миелоидных клеток и большим
количеством плазматических клеток. В финале забо�
левания лимфатические узлы уменьшаются в разме�
рах, выглядят опустошёнными и постепенно скле�
розируются.

Таким образом, при ХЛБ происходят процесс по�
степенного угасания и качественное извращение
костномозгового кроветворения и лимфопоэза с
развитием в итоге картины опустошения всех
органов кроветворения и фиброза кроветворных
тканей. Постоянно наблюдается геморрагичес�
кий синдром. Степень выраженности кровоиз�
лияний сильно варьирует. Чаще обнаруживают�
ся мелкоочаговые кровоизлияния с
локализацией в коже и слизистых оболочках.
Склеротические изменения сосудов являются
одной из причин развития склероза и атрофии в
ряде органов.

 В сердце, помимо дистрофических изменений карди�
омиоцитов, наблюдаются их атрофия, отёк и разрас�
тание стромы. В лёгких (наряду с очагами фибриноз�
но�некротической пневмонии) отмечаются склероз
лёгочной ткани, плоскоклеточная метаплазия эпи�
телия бронхов, в которых могут наблюдаться адено�
матозные разрастания эпителия. В печени отмеча�
ются истончение печёночных балок, зернистая и
жировая дистрофия гепатоцитов, гемосидероз в звёз�
дчатых ретикулоэндотелиоцитах и гепатоцитах. В
почках при внешнем облучении преобладают явле�
ния белковой и жировой дистрофии эпителия каналь�
цев, кровоизлияния. Почки уменьшаются в разме�
рах, становятся плотными. Микроскопически
определяются атрофия и частичная утрата эпителия
проксимальных канальцев, склероз почечных клу�
бочков. В поджелудочной железе отмечается атро�
фия паренхимы.

 В слизистых оболочках ЖКТ (особенно при попада�
нии радиоактивных веществ через рот) отмечаются
эрозии, язвы, кровоизлияния, а также явления атро�
фии слизистых оболочек и перестройки желёз же�
лудка. Также атрофии подвергается лимфоидный ап�
парат кишечника.

 В гипофизе наблюдаются атрофия и перестройка же�
лезистой ткани, склероз стромы. В щитовидной же�
лезе вначале обнаруживаются пролиферация клеток
эпителия фолликулов, разрастание интерфоллику�
лярной ткани, затем преобладают явления атрофии.
В надпочечниках происходит постепенное снижение
содержания липидов в корковом веществе и хромаф�
финных включений в клетках мозгового вещества. В
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половых железах обнаруживаются явления угнете�
ния сперматогенеза, атрофия фолликулов яичников.

 Изменения нервной системы при хронической луче�
вой болезни сводятся к тяжёлым дистрофическим
процессам в нейронах с явлениями тигролиза, пик�
нотизации ядер, нейронофагии. Поражения кожи в
виде хронического лучевого дерматита проявляются
чередованием атрофированных участков эпидермиса
с гипертрофированными, имеющими выраженную
наклонность к ороговению. Придатки кожи оказы�
ваются почти полностью атрофированными. Нор�
мальных сосочков нет, дерма выглядит гиалинизи�
рованной.

Таким образом, в основе органных изменений
при ХЛБ лежат атрофия костного мозга и лим�
фоидных органов под действием ионизирующе�
го излучения, а также атрофия всех прочих орга�
нов, в развитии которой ведущим фактором
является хроническая гемическая гипоксия,
обусловленная хронической гипопластической
анемией.

ОООООТДАЛТДАЛТДАЛТДАЛТДАЛЕЕЕЕЕННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕННЫЕ ПОСЛЕДСТВИЯПОСЛЕДСТВИЯПОСЛЕДСТВИЯПОСЛЕДСТВИЯПОСЛЕДСТВИЯ ЛУЛУЛУЛУЛУЧЧЧЧЧЕВОЙЕВОЙЕВОЙЕВОЙЕВОЙ БОЛЕЗНИБОЛЕЗНИБОЛЕЗНИБОЛЕЗНИБОЛЕЗНИ

В литературе имеется описание следующих от�
далённых последствий облучения: склонность к
развитию гипопластических анемий с латент�
ным периодом от 4 до 7 лет; нейрососудистый
астенический синдром (послеатомный невроз);
аллергические заболевания; эндокринные забо�
левания (ожирение, тиреотоксический зоб); по�
ловые расстройства (дисменорея, аспермия); от�
ставание в развитии организма у детей;
склонность к инфекционным заболеваниям, свя�
занная с ослаблением иммунных реакций; ката�
ракта; лучевое поражение костей (остеопороз, ос�
теонекроз, остеолиз); келоидные рубцы, лучевые
язвы мягких тканей, опухоли, в том числе лей�
козы. Среди развивающихся злокачественных
опухолей наиболее часто отмечаются рак щито�
видной и молочных желёз. Лучевые саркомы воз�
никают главным образом после инкорпорации
радиоизотопов. Частота лейкозов у жертв облу�
чения, а также у радиологов и лиц, подвергав�
шихся рентгенотерапии, значительно выше, чем
в целом в популяции. Латентный период при
лучевых лейкозах довольно продолжителен и ко�
леблется от года до 5–9 лет и более.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯПРОЯВЛЕНИЯ ИИИИИ ИСХОДИСХОДИСХОДИСХОДИСХОД

При костномозговой форме ОЛБ смертельные
исходы наступают главным образом при тяжё�
лой и средней формах соответственно у 40–80%
и 10–20% пострадавших спустя 15–30 сут, если
им не проводилось комплексного лечения.
Смерть обычно наступает от инфекционных ос�
ложнений. При кишечной форме ОЛБ смерть
наступает в течение первых 2 нед, чаще на 5–9�е
сут от обезвоживания и нарушений ионного ба�
ланса. При токсемической форме больные уми�
рают обычно на 4–8�е сут от отёка головного
мозга, паралича центров продолговатого мозга,
дыхательной недостаточности центрального ге�
неза, острой сердечной недостаточности. Цереб�
ральная форма ОЛБ приводит к смерти в тече�
ние первых 3 сут, а при дозах 300–500 Гр — к
мгновенной гибели или к смерти в первые часы.

ХЛБ в стадии I проявляется астено�вегетативным
синдромом с жалобами на головные боли, дро�
жание рук, повышенную потливость, неприят�
ные ощущения в области сердца. В перифери�
ческой крови лейкоцитоз сменяется
лейкопенией, количество эритроцитов остаётся
нормальным или несколько снижается. На ста�
дии II деятельность пищеварительных и поло�
вых желёз оказывается подавленной. Больной
худеет. Появляются кровоточивость дёсен, кро�
воизлияния в коже, иногда носовые кровотече�
ния. Может присоединяться вторичная инфек�
ция. Количество лейкоцитов, эритроцитов и
тромбоцитов в периферической крови снижает�
ся до 70–50% от нормального уровня. В стадии
III отмечаются резкая лейкопения (до 0,4–
0,2×109/мл), гиперхромная анемия, тромбоцито�
пения. Явления геморрагического синдрома на�
растают. Присоединяются вторичные инфекции
— ангина, пневмония, сепсис, которые обычно
и становятся непосредственной причиной смер�
ти. Смерть также может наступать от кровоиз�
лияния в жизненно важные органы, особенно в
условиях развития у больных злокачественной
гипертензии.
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ПРИНЦИПЫ
КЛАССИФИКАЦИИ И

НОМЕНКЛАТУРА БОЛЕЗНЕЙ

Прогресс медицины связан с созданием и применением определён�
ных обозначений болезней и причин смерти, с их учётом и последу�
ющим статистическим анализом для решения задач здравоохране�
ния. Традиционно сложившиеся в разных странах названия болезней,
травм, синдромов и патологических состояний плохо приспособле�
ны для решения этих проблем из�за их разнообразия. В каждой
стране имеется своя национальная номенклатура болезней. В на�
ступившем веке очень важно использовать общепринятую в мире
медицинскую терминологию, сохранять соотношения между родом
патологии и входящими в него видами заболеваний.

Например, недопустимо оформление диагноза в таком виде: «ИБС: острый ин�
фаркт миокарда», как это рекомендуется в некоторых руководствах. «Инфаркт
миокарда» как кодируемый вид болезни входит (наряду с другими) в состав
родового понятия «ИБС», включённого в класс IХ «Болезни системы кровооб�
ращения». Статистик должен кодировать только первое видовое понятие.

Появление международных классификаций причин смерти населе�
ния, а затем и болезней, с периодическим их пересмотром, связано
с усилиями ВОЗ создать общепринятую систему изучения заболева�
емости и смертности населения, получения возможности сравни�
тельного анализа данных разных стран. Мировой опыт обусловил
необходимость построения классификации на компромиссных ус�
ловиях с учётом этиологии, анатомической локализации, обстоя�
тельств возникновения болезни и ряда других факторов, связанных
с проблемами здоровья. В числе последних — учёт требований де�
мографической статистики, лечебных и профилактических учреж�
дений, организаций санэпиднадзора, социального страхования, су�
дебно�правовых, юридических и других органов [93, 115].

Таким образом, задачи, решаемые с помощью Международной клас�
сификации болезней, из чисто медицинских превратились в меди�
ко�социальные. Диктуется настоятельная необходимость адаптации
всех медицинских данных требованиям медицинской информати�
ки, использующей согласованные классификации. Международная
классификация болезней десятого пересмотра (МКБ�10) как систе�
ма рубрик, отражающих заболеваемость и причины смерти населе�
ния, вполне соответствует указанным требованиями.

Òðåáîâàíèÿ ìåäèöèíñêîé èíôîðìàòèêè
Медицинская информатика изучает закономерности информаци�
онных процессов, включающих в себя сбор, передачу, накопле�
ние, хранение, поиск и доведение до потребителя медицинских
сведений. В условиях научно�технического прогресса информа�
тика становится важнейшим экономическим ресурсом, так как
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способствует оптимизации принятия адекват�
ных решений и оценке их эффективности. При
изучении заболеваемости и смертности насе�
ления обычно рассматриваются 3 аспекта ин�
формации: технология, прогноз развития и уп�
равление изучаемым процессом. Решение задач
здравоохранения может быть успешным толь�
ко на основе использования согласованных в
международном и национальном плане одно�
образных методик сбора сведений о заболева�
емости и причинах смерти населения. Эффек�
тивность сбора сведений для информационного
фонда по этим проблемам оценивается пол�
нотой, точностью и стоимостью обработки
первичного документа (заключительных кли�
нических, патологоанатомических диагнозов и
свидетельств о причине смерти). Все данные
должны быть индексированы — однообразно за�
кодированы средствами информационного язы�
ка, на базе унифицированных обозначений всех
видов изучаемой патологии. Укажем, что мно�
гие широко распространённые названия болез�
ней, которые не полностью отвечают указан�
ным критериям, сохранены как синонимы, но
при условии, что они не являются неправиль�
ными, не вводят в заблуждение врача и не про�
тиворечат рекомендациям международных спе�
циализированных организаций [93].

Названия всех заболеваний и причин смерти
приводятся в Международной номенклатуре бо�
лезней (МНБ) и в Алфавитном списке МКБ�10,
которые должны использоваться в повседнев�
ной медицинской практике [145].

Для выполнения этой задачи клинические и
патологоанатомические диагнозы должны быть
рубрифицированы с выделением основного
заболевания, осложнений и сопутствующих
заболеваний. Причём обозначение каждого
заболевания в диагнозе должно начинаться с
ключевого слова — «унитермаунитермаунитермаунитермаунитерма», имеющегося
в международной номенклатуре. Это даёт воз�
можность однообразно кодировать анализи�
руемый материал. Указанный термин должен
иметь однозначность, достаточную семантичес�
кую силу, т.е. способность точно и полно от�
ражать смысл обозначения болезни, её причи�
ну, а также одинаково учитывать и причины
смерти [93, 115].

Ìåæäóíàðîäíàÿ ìåäèöèíñêàÿ
íîìåíêëàòóðà

20�я сессия Всемирной ассамблеи здравоохра�
нения утвердила и ввела в действие с 1 января

1968 г. «Положения о номенклатуре (в том чис�
ле о составлении и публикации статистичес�
ких данных), относящиеся к болезням и при�
чинам смерти». В статье 2 «Положений»
предлагается всем странам при анализе забо�
леваемости и смертности населения руковод�
ствоваться текущим пересмотром МКБ. В ста�
тье 5 требуется утверждать форму медицинского
свидетельства о причине смерти, которая по�
зволяет зафиксировать заболевания или трав�
мы, вызвавшие смерть или способствовавшие
ей, ясно указывая при этом первоначальную
причину. Эти положения подтверждены и в
МКБ�10.

В томе 3 МКБ�10, которая вступила в силу с 1
января 1993 г., медицинская номенклатура
представлена Алфавитным указателем болез�
ней и травм по их характеру [145]. Том 3 со�
держит больше терминов, чем основной — 1�й
том. Предполагается, что Указатель включает
в себя подавляющую часть диагностических
терминов, используемых в настоящее время в
повседневной медицинской практике. Однако
этот том пока содержит и многие неточные и
нежелательные термины, которые иногда бы�
туют в медицинской документации. Поэтому
наличие таких терминов в Указателе не всегда
следует расценивать, как признание возмож�
ности его использования в качестве общепри�
нятого медицинского термина.

АААААЛФАВИТНЫЙЛФАВИТНЫЙЛФАВИТНЫЙЛФАВИТНЫЙЛФАВИТНЫЙ УКАЗАТЕЛЬУКАЗАТЕЛЬУКАЗАТЕЛЬУКАЗАТЕЛЬУКАЗАТЕЛЬ

Алфавитный указатель (МКБ�10, том 3) вклю�
чает в себя следующие 3 раздела [145]:

 Указатель болезней, синдромов, патологических со�
стояний, травм и других проблем, послуживших при�
чиной обращения в службы здравоохранения;

 Указатель внешних причин травм, содержащий неме�
дицинские диагнозы, описание обстоятельств, при
которых произошло событие (пожар, взрыв, падение,
причинение телесных повреждений, утопление и др.);

 Перечень ЛС, биологических средств и химических
веществ, вызвавших отравления или другие неблаго�
приятные реакции.

В качестве словесных единиц информации ис�
пользуются отдельные слова и согласованные
словосочетания. В некоторых формулировках
патологическое состояние выражается в фор�
ме прилагательного или сочетания существи�
тельного и прилагательного.

В Алфавитном указателе приводятся ведущие
термины, расположенные по левому краю ко�
лонки, а соподчинённые — правее, по степени
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детализации основного термина. Полное тер�
минологическое гнездо может состоять из не�
скольких строк.

Только ведущий термин («ключевое слово»,
«унитерм») — название болезни, травмы, па�
тологического состояния, синдрома, ятроген�
ной патологии — подлежит кодировке. Стоящие
под ним «термины�модификаторы» относятся
либо к вариантам этого состояния или к ана�
томической локализации патологического про�
цесса, либо к обстоятельствам, влияющим на
его кодирование. Анатомическая локализация
указывается в качестве ведущего термина в
редких случаях. Иногда используется перекрё�
стная ссылка на диагноз болезни. Обычно
предпочтение отдаётся следующим типам оп�
ределений:

 в первом разделе — инфекционным, парази�
тарным, злокачественным неопластическим,
психогенным, истерическим, врождённым,
травматическим, осложняющим беремен�
ность, роды или послеродовый период, вли�
яющим на плод или новорождённого.

 во втором — выделяют определения, которые
характеризуют транспортные несчастные слу�
чаи, осложнения терапевтических и хирургичес�
ких процедур, намеренное самоповреждение,
повреждения вследствие нападения и предус�
мотренные законом и полученные во время во�
енных действий.

Кодовые номера — буквенно�цифровые, для
каждого состояния, четвёртый знак после точ�
ки служит для обозначения соответствующих
этому состоянию вариантов. Скобки после ве�
дущего термина используются для уточняющих
терминов [142, 143]. Если для термина предус�
мотрена двойная классификация, отражающая
этиологию (+) или проявления болезни (*), то
используют эти два кода в зависимости от вы�
ставленного диагноза. Например, «туберкулёз�
ный менингит» (А17+) и «менингит туберку�
лёзный» (G01*).

Новым для номенклатуры и классификации
явилась реализация предложений по множе�
ственным диагнозам, содержащим два и более
состояний, указанных вместе и имеющих соот�
ветствующий отдельный код или коды (напри�
мер, «Грипп с пневмонией» J 11.0, «Острый
аппендицит с генерализованным перитонитом»
К 35.0). Кроме того, рекомендуется использо�
вать четырёхзначные коды для двух сосуществу�
ющих патологических состояний (в России —
для случаев «комбинированного основного

заболевания, состоящего из двух нозологичес�
ких единиц) [93]. Обозначение НКДР — «не
классифицируемый в других рубриках» — ста�
вится в рубриках «другие» и «неуточнённые»,
предупреждая об отсутствии возможности ко�
дировки, без надлежащих уточнений в других
разделах.

Отметим, что вопросам применения требова�
ний МКБ и МНБ в медицине и при подготов�
ке врачей и среднего медицинского персонала
уделяется внимание только в последние годы.
Имеющиеся учебные пособия и медицинская
терминология нуждаются в соответствующей
модификации с учётом требований Междуна�
родных классификаций болезней и достиже�
ний отечественной науки и практики.

Ìåæäóíàðîäíûå
êëàññèôèêàöèè áîëåçíåé

Благодаря большой работе, проведённой ВОЗ,
в настоящее время во всех странах мира широ�
ко используются следующие классификации.

1. Международная статистическая классифи�
кация болезней и проблем, связанных со здо�
ровьем (десятый пересмотр) — МКБ�10.

2. Международная классификация онкологи�
ческих болезней (второе издание) — МКБ�О.

3. Международные гистологические классифи�
кации опухолей (№ 1–№ 25).

4. Различными ассоциациями выпущены Меж�
дународные классификации по отдельным
медицинским дисциплинам (дерматология,
зубоврачебное дело и стоматология, невро�
логия, ревматология и ортопедия, психичес�
кие расстройства и другие), которые исполь�
зуют дополнительные пятые и шестые знаки
с целью детализации рубрик МКБ�10.

ÌÅÆÄÓÍÀÐÎÄÍÀß ÑÒÀÒÈÑÒÈ×ÅÑÊÀß
ÊËÀÑÑÈÔÈÊÀÖÈß ÁÎËÅÇÍÅÉ È ÏÐÎÁËÅÌ,
ÑÂßÇÀÍÍÛÕ ÑÎ ÇÄÎÐÎÂÜÅÌ (ÄÅÑßÒÛÉ
ÏÅÐÅÑÌÎÒÐ) — ÌÊÁ-10

Классификацию болезней определяют как си�
стему рубрик, включающих в себя патологи�
ческие состояния в соответствии с определён�
ными критериями. Для построения такой
классификации (в зависимости от цели) суще�
ствует много возможных осей, и выбор пози�
ции зависит от задач сбора статистических дан�
ных. Статистическая классификация должна
вместить в себя информацию о десятках тысяч
болезней и патологических состояний в огра�
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ниченное число рубрик. В 9�м пересмотре МКБ
таких рубрик была тысяча, в 10�м пересмотре
введена алфавитно�цифровая система кодиро�
вания, позволяющая значительно расширить
рамки классификации и объём рубрик, а также
проводить дальнейший пересмотр классифика�
ции без нарушения цифровой системы. Отме�
тим, что в каждой стране имеются сложившие�
ся названия болезней и причин смерти, поэтому
не следует во всех случаях копировать и исполь�
зовать терминологию МКБ, которая в ряде слу�
чаев противоречит сложившимся отечественным
представлениям. Все национальные традиции
должны быть сохранены, однако для междуна�
родного взаимопонимания и принятия реше�
ний по медицинским проблемам необходимо
относить каждое заболевание и причину смер�
ти, по аналогии, только к соответствующему
коду МКБ, независимо от того, принят ли дан�
ный термин в отечественной медицинской прак�
тике. Патологоанатомы также должны строго
следовать рекомендациям 3�го тома МКБ, зап�
рещающего к использованию ряд рубрик в ка�
честве причин смерти.

МКБ�10 содержит 3 тома: специальный пере�
чень для статистической разработки (том 1),
сборник инструкций (том 2), алфавитный ука�
затель (том 3). Классификация была принята
43�й сессией Всемирной ассамблеи здравоох�
ранения и введена в действие с 1 января 1993 г.
Ассамблея поддержала рекомендации по кон�
цепции и применению блока классификаций
болезней и проблем, связанных со здоровьем,
в качестве базы для создания дополнительных
классификаций и расширения международной
номенклатуры болезней.

В классификации для кодирования использо�
ваны 25 букв латинского алфавита (одна ос�
тавлена вакантной для последующих дополнений).
Каждой букве соответствует до 100 трёхзнач�
ных рубрик.

ТТТТТОМОМОМОМОМ 11111

Основную часть тома 1 занимает базовая клас�
сификация, состоящая из перечня трёхзначных
рубрик с полным перечнем трёхзначных руб�
рик с четырёхзначными подрубриками [142].
В томе содержится раздел «Морфология ново�
образований», коды которого могут быть до�
полнительно использованы для детализации
сведений класса «Новообразования». Далее
приводятся специальные перечни для сводных
статистических разработок, определения и но�
менклатурные правила.

МКБ�10 [142, 143] содержит 21 класс заболева�
ний и проблем, связанных со здоровьем (том 1).

I. Некоторые инфекционные и паразитарные болезни
(А00–В99).

II. Новообразования (С00–D48).

III. Болезни крови, кроветворных органов и отдель�
ные нарушения, вовлекающие иммунный механизм
(D50–D89).

IV. Болезни эндокринной системы, расстройства пита�
ния и нарушения обмена веществ (Е00–Е90).

V. Психические расстройства и расстройства поведе�
ния (F00–F99).

VI. Болезни нервной системы (G00–G99).

VII. Болезни глаза и его придаточного аппарата (Н00–
Н59).

VIII. Болезни уха и сосцевидного отростка (Н60–Н95).

IX. Болезни системы кровообращения (I 00–I 99).

X. Болезни органов дыхания (J00–J99).

XI. Болезни органов пищеварения (К00–К93).

XII. Болезни кожи и подкожной клетчатки (L00–L99).

XIII. Болезни костно�мышечной системы и соедини�
тельной ткани (М00–М99).

XIV. Болезни мочеполовой системы (N00–N99).

XV. Беременность, роды и послеродовой период (О00–
О99).

XVI. Отдельные состояния, возникающие в перинаталь�
ном периоде (Р00–Р96).

XVII. Врождённые аномалии (пороки развития), дефор�
мации и хромосомные нарушения (Q00–Q99).

XVIII. Симптомы, признаки и отклонения от нормы,
выявленные при клинических и лабораторных иссле�
дованиях, не классифицированные в других рубриках
(R00–R99).

XIX. Травмы, отравления и некоторые другие послед�
ствия воздействия внешних причин (S00–T98).

XX. Внешние причины заболеваемости и смертности
(V01–Y98).

XXI. Факторы, влияющие на состояние здоровья и об�
ращения в учреждения здравоохранения (Z00–Z99).

Каждое заболевание или травма шифруется со�
ответствующим трёхзначным или четырёхзнач�
ным кодом. Круглые и квадратные скобки со�
держат дополнительные термины, позволяющие
точнее отобрать нужный код. Союз «и» обозна�
чает «или». Знак «–» указывает на то, что имеет�
ся четвёртый знак и его надо использовать. Чет�
вёртый знак «.8» используется для групповых
понятий — «других» основных состояний и при�
чин смерти, относящихся к данной трёхзначной
рубрике. Знак «.9» — неуточнённая информа�
ция, служит для неполных, неопределённых и
недетализированных понятий данной трёхзнач�
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ной рубрики или не несёт никаких дополнитель�
ных сведений (обозначение БДУ — «без допол�
нительных уточнений»). Особенностью кодиро�
вания является также учёт срока заболевания
(острое, хроническое), шифровка обострений
хронических заболеваний в качестве острых (срок
до 28 дней — 4 нед). В конце некоторых классов
имеется перечень рубрик, предназначенных для
учёта нарушений, возникших после различных
медицинских вмешательств (эндокринные и ме�
таболические расстройства после удаления орга�
на, демпинг�синдром и др.). Состояния после
медицинских процедур с внезапными осложне�
ниями (воздушная эмболия, послеоперационный
шок и др.) вынесены в класс ХIХ — «Травмы,
отравления и некоторые другие последствия воз�
действия внешних причин».

Согласованы определения, касающиеся анте�
натальной, перинатальной, неонатальной и
младенческой смертности. Даются дефиниции
живорождения, мертворождения, недоношен�
ности (беременность сроком менее 259 дней),
доношенности (259–293 дня), переношеннос�
ти (294 дня и более). Перинатальным перио�
дом считают срок со 154�го дня до 7�го полно�
го дня жизни после рождения. Неонатальный
период (период новорождённости) заканчива�
ется через 28 полных дней после рождения.

Уточнены определения, связанные с материнс�
кой смертностью. Случаи материнской смерти
подразделяют на две группы: непосредственно
связанные с акушерской причиной и косвенно
связанные с акушерской патологией (болезни,
существовавшие до беременности или возникшие
во время неё, вне связи с акушерской причиной).

Материнская смерть диагностируется в случаях,
обусловленных непосредственно беременностью,
или в течение 42 дней после её окончания от
какой�либо причины, но в срок не позже года
после родов. Поздняя материнская смерть уста�
навливается при обнаружении непосредственной
акушерской причины или косвенно связанной с
ней причины в период после 42 дней после ро�
дов, но не позже, чем через год после родов.

Смерть, связанная с беременностью, регист�
рируется, если она наступила в период бере�
менности или в течение 42 дней после родов,
независимо от причины смерти.

ТТТТТОМОМОМОМОМ 22222

Том 2 МКБ�10 [144] представляет собой сбор�
ник инструкций, регламентирующих регистра�
цию, кодировку получаемых материалов. Здесь

дают описание МКБ�10 и правила пользова�
ния классификацией.

Даются инструкции по кодированию смертнос�
ти и заболеваемости, а также по представле�
нию статистических данных.

ТТТТТОМОМОМОМОМ 33333

Том 3 МКБ�10 [145] Алфавитный указатель уже
охарактеризован выше в разделе Международ�
ная номенклатура болезней.

ÌÅÆÄÓÍÀÐÎÄÍÀß ÊËÀÑÑÈÔÈÊÀÖÈß
ÎÍÊÎËÎÃÈ×ÅÑÊÈÕ ÁÎËÅÇÍÅÉ (ÂÒÎÐÎÅ
ÈÇÄÀÍÈÅ) — ÌÊÁ-Î.

Указанная классификация представляет собой
расширенный второй класс — «Новообразова�
ния» МКБ�9 с детализированной гистологичес�
кой характеристикой опухолей. МКБ�О [141]
отличается от МКБ�10 (последняя характери�
зует только топографию опухолей) детализа�
цией сведений о доброкачественности и зло�
качественности новообразований наличие рака
in situ или доброкачественная или злокачествен�
ная природа опухоли остаётся неясной.

Все опухоли и опухолеподобные образования
классифицируются по топографии (Т), на ос�
новании класса 2 «Новообразования» МКБ�10
четырёхзначными кодами — от С00.0 до С80.9.

Морфологические термины (М) имеют пяти�
значные коды от 8000/0 до 9989/1. Первые че�
тыре знака означают специфический гистоло�
гический термин, устанавливаемый патологом.
Пятый знак после косой черты (/) обозначает
«поведение» опухоли:

/0 — доброкачественное;

/1 — неясно, доброкачественное или злокачественное
(пограничной злокачественности, низкой злокаче�
ственности);

/2 — рак in situ (внутриэпителиальный, неинфильтра�
тивный, неинвазивный);

/3 — злокачественное, первичный очаг;

/6 — злокачественное, метастатический очаг. Злокаче�
ственное, вторичный очаг;

/9 — злокачественное, неясно то ли первичный, то ли
метастатический очаг.

Все опухоли регистрируют по локализации пер�
вичного очага.

Например, инфильтрирующий внутрипротоко�
вый рак верхненаружного квадранта молочной
железы кодируется следующим образом:
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С50.4

М — 8500/3,

а фиброаденома в этой же области железы:

М 9010/0.

Если локализация первичного очага неизвест�
на («Неизвестный первичный очаг»), исполь�
зуют код С80. В классификации даются указа�
ния для кодировки различных единичных и
множественных новообразований.

ÌÅÆÄÓÍÀÐÎÄÍÛÅ ÃÈÑÒÎËÎÃÈ×ÅÑÊÈÅ
ÊËÀÑÑÈÔÈÊÀÖÈÈ

Важной предпосылкой для сравнительного изу�
чения проблем рака является международное
соглашение о гистологических критериях клас�
сификации типов опухолей и о стандартизиро�
ванной номенклатуре. Известны разнообразные
синонимы для обозначения одних и тех же опу�
холей, имеются противоречия при трактовке
стадий канцерогенеза в морфологическом пла�
не и связанная с этим клиническая тактика.

Начиная с 1956 г. ведётся работа по созданию
в разных странах мира центров ВОЗ, которые
занимаются сбором опухолевых тканей и гис�
тологической классификацией опухолей чело�
века. Главными задачами этих центров явля�
ются разработка гистологической диагностики
опухолей и содействие повсеместному приня�
тию единой номенклатуры.

В результате этой деятельности разработаны и
продолжают совершенствоваться 25 руководств
по гистологической классификации опухолей,
предназначенных для патологоанатомов всего
мира при диагностике опухолеподобных обра�
зований и опухолей с применением унифици�
рованных обозначений и кодировок.

Используются следующие руководства по Меж�
дународной гистологической классификации
[140].

№1 Гистологическая классификация опухолей лёгких.

№2 Гистологическая классификация опухолей молоч�
ной железы.

№3 Гистологическая классификация опухолей мягких
тканей.

№4 Гистологическая классификация опухолей полости
рта и ротоглотки.

№5 Гистологическая классификация одонтогенных опу�
холей, челюстных кист и родственных заболеваний.

№6 Гистологическая классификация костных опухолей.

№7 Гистологическая классификация опухолей слюн�
ных желёз.

№8 Цитология женского полового тракта.

№9 Гистологическая классификация опухолей яичников.

№10 Гистологическая классификация опухолей мочевого
пузыря.

№11 Гистологическая классификация опухолей щитовид�
ной железы.

№12 Гистологическая классификация опухолей кожи.

№13 Гистологическая классификация опухолей женского
полового тракта.

№14 Гистологическая и цитологическая классификация
опухолевых болезней кроветворной и лимфоидных тка�
ней.

№15 Гистологическая классификация опухолей кишечни�
ка.

№16 Гистологическая классификация опухолей яичка.

№17 Цитологическая классификация опухолей (кроме опу�
холей женского полового тракта).

№18 Гистологическая классификация опухолей пищевода
и желудка.

№19 Гистологическая классификация опухолей верхних ды�
хательных путей.

№20 Гистологическая классификация опухолей печени,
жёлчных путей и поджелудочной железы.

№21 Гистологическая классификация опухолей ЦНС.

№22 Гистологическая классификация опухолей предста�
тельной железы.

№23 Гистологическая классификация опухолей эндокрин�
ной системы.

№24 Гистологическая классификация опухолей глаза и его
придатков.

№25 Гистологическая классификация опухолей почек.

ÎÑÍÎÂÍÛÅ ÒÐÅÁÎÂÀÍÈß ÌÊÁ-10 Ê
ÎÔÎÐÌËÅÍÈÞ ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÈÕ È
ÏÀÒÎËÎÃÎÀÍÀÒÎÌÈ×ÅÑÊÈÕ ÄÈÀÃÍÎÇÎÂ

Наличие в странах различных медицинских
школ и традиций требует проведения большой
работы по упорядочению весьма важного в
юридическом аспекте вопроса, связанного с
порядком оформления клинических и патоло�
гоанатомических диагнозов. Необходимо сохра�
нять однообразие в характере и в структуре
диагноза, являющегося базовым документом
для оформления всей последующей медицин�
ской документации.

Любой диагноз должен содержать 3 основные
рубрики, начинающиеся с унитермов (нозоло�
гических единиц, синдромов, патологических со�
стояний): основное заболевание, осложнения, со�
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путствующие заболевания. При проведении реани�
мации, если эти мероприятия не стали решающим
фактором танатогенеза, их записывают в диагнозе
отдельной строкой: «Реанимационные мероприя�
тия» или «Интенсивная терапия в течение…», ко�
торая помещается после рубрики сопутствующих
заболеваний.

Унифицированные диагнозы (с учётом рекомен�
даций МКБ) облегчают проведение клинико�ана�
томических сопоставлений, статистических ис�
следований, экономического и правового
обеспечения оказания медицинской помощи, ре�
шения страховых и судебных проблем [115]. К со�
жалению, многие врачи пока не обращают внима�
ния на все стороны социального значения своей
деятельности, считая себя только хорошими спе�
циалистами в медицинской области, хотя такой
подход в ряде случаев чреват неблагоприятными
юридическими и финансовыми последствиями.

КККККЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЛИНИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ДИАГНОЗДИАГНОЗДИАГНОЗДИАГНОЗДИАГНОЗ

Для решения этих важных задач при изучении
заболеваемости и смертности населения МКБ�10
рекомендует повсеместно использовать базовые
понятия: основное состояние и первоначальная
причина смерти.

ОсновноеОсновноеОсновноеОсновноеОсновное состояниесостояниесостояниесостояниесостояние соответствует отечествен�
ному понятию основного заболевания и тракту�
ется при анализе заболеваемости по единичной
причине как состояние, по поводу которого про�
водилось лечение или обследование во время со�
ответствующего эпизода обращения за медицин�
ской помощью. При оформлении
заключительного клинического диагноза в каче�
стве основного учитывают состояние, диагнос�
тированное в конце эпизода оказания медицин�
ской помощи, по поводу которого главным
образом пациента лечили или обследовали. При
наличии у больного более одного заболевания
выбирают то, на долю которого пришлась наи�
большая часть использованных ресурсов.

В тех случаях, когда диагноз не был установлен, в ка�

честве основного состояния выбирают ведущий синд�

ром, симптом, отклонение от нормы или проблему.

ДругиеДругиеДругиеДругиеДругие состояниясостояниясостояниясостояниясостояния — заболевания, которые со�
существуют или возникают в ходе данного эпи�
зода медико�санитарной помощи и оказывают
влияние на лечение пациента. Следует иметь в
виду важное ограничение этой рубрики: состоя�
ния, которые связаны с более ранним эпизодом
и которые не оказывают влияния на текущий

эпизод, регистрировать в клиническом диагнозе
не следует.

Эквивалентом основного заболевания в опреде�
лённых случаях могут быть и обстоятельства не�
счастного случая (и при ятрогенной патологии),
в практике судебно�медицинской экспертизы —
акт насилия, вызвавший смертельную травму.

В процессе лечения характер основного заболе�
вания может меняться, однако для кодировки и
статистического анализа должен быть представ�
лен только заключительный клинический диаг�
ноз. Особенно важно учитывать это требование
при летальных исходах, так как представленный
заключительный клинический диагноз будет
сравниваться с патологоанатомическим, будут
также решаться вопросы совпадения или расхож�
дения диагнозов [115]. Заметим, что учёт для
статистики только одного основного состояния
связан с потерей части информации о заболева�
нии пациента, поэтому в МКБ рекомендуется
проводить кодирование и анализ заболеваемос�
ти не только по одной причине, но и по множе�
ственным причинам (учёт двух и большего чис�
ла нозологических единиц), это проводится при
наличии «комбинированного основного заболе�
вания», включающего в себя две нозологические
единицы, а также при полипатиях, т.е. при мно�
жественных сочетаниях болезней и травм.

Важной особенностью МКБ�10 (в отличие от 9�го
пересмотра) является признание возможности
кодирования не только одной нозологической
единицы, а также двух сосуществующих заболе�
ваний (бикаузальные случаи). Эти состояния в
патологоанатомической службе, по предложе�
нию Г.Г. Автандилова, выделяются в России с
1971 г. в качестве «комбинированного основного
заболевания». Последнее включает в себя или два
конкурирующих или два сочетанных заболева�
ния, или сосуществование основного c фоновым
заболеванием. Эти две нозологические едини�
цы объединены общим танатогенезом [93, 115].
Кодирование указанных двух нозологических
единиц проводят с помощью двух обычных че�
тырёхзначных кодов.

При обнаружении у больного более двух заболе�
ваний устанавливают наличие мультикаузальной
патологии (полипатии); эти заболевания могут
быть представлены или «семействами болезней»,
т.е. патогенетически между собой связанными
состояниями, или «ассоциациями» болезней —
случайно совпавшими по времени развития у
одного больного. В этих случаях основное забо�
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левание выделяют по ведущей клинической сим�
птоматике и необходимости затрачивать на его
лечение наибольшие медицинские ресурсы. При
летальных вариантах в этих случаях следует вы�
делить только одно заболевание, которое пред�
шествовало непосредственной причине смерти
(нозологическую единицу, но не проявления
механизма смерти). Это заболевание принима�
ется в качестве одной первоначальной причины
смерти и соответствующим образом кодируется.
Следовательно, при полипатиях кодируют ос�
новное состояние. Все остальные болезни счи�
таются сопутствующими.

При оформлении клинического диагноза в ка�
честве основного заболевания (и первого забо�
левания в «комбинированном основном заболе�
вании»  и основного заболевания при
полипатиях) при прочих равных условиях отда�
ют предпочтение:

1) нозологической единице, имеющей наибольшую ве�

роятность быть причиной смерти;

2) нозологии, более тяжёлой по течению и характеру

осложнений и более высокой по вероятности смер�

тельных исходов;

3) болезни, более значимой в социальном и санитар�

но�эпидемиологическом отношении (инфекции, но�

вообразования);

4) нозологической единице, выставленной первой в

клиническом диагнозе, в профильном отделении ме�

дицинского учреждения.

При летальных исходах в заключительном кли�
ническом диагнозе необходимо выделить забо�
левание (травму), которое само или через свя�
занное с ним осложнение привело больного к
смерти, т.е. явилось первоначальной причиной
смерти, подлежащей статистическому учёту.

Выполнение этих рекомендаций МКБ�10 служит
достижению основной клинической цели — сво�
евременному, адекватному и эффективному ле�
чению больного с достаточным экономическим
и правовым обеспечением лечебного процесса.

ПППППАААААТТТТТОЛОЛОЛОЛОЛОООООГГГГГОООООАНААНААНААНААНАТТТТТОООООМИМИМИМИМИЧЧЧЧЧЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙЕСКИЙ ДИАГНДИАГНДИАГНДИАГНДИАГНОЗОЗОЗОЗОЗ

Главными задачами патологоанатомической
службы являются установление причин смерти
больных и уточнение структуры смертности на�
селения. В последнее время для повышения ка�
чества статистического анализа материалов о
смертности населения на врачей�патолого�ана�
томов возложены функции по шифровке причин

смерти умерших в стационарах и оформлению
свидетельств о смерти поликлинических боль�
ных.

Соблюдение принципов оформления патолого�
анатомического диагноза в свете требований
МКБ�10 весьма важно, так как содержание и руб�
рификация диагноза являются базовыми для
всей последующей медицинской и юридической
документации (оформление свидетельства и зак�
лючения о причине смерти). Поэтому во всех
документах должна строго сохраняться опреде�
лённая терминология, ибо существенные откло�
нения от содержания и трактовки патологоана�
томического диагноза могут в определённых
условиях рассматриваться органами следствия
как умышленный подлог и искажение фактов.

Патологоанатомический диагноз имеет такую же
рубрификацию, как и клинический диагноз, но
в качестве основного заболевания в нём выстав�
ляется первоначальная причина смерти. 20�я
Всемирная ассамблея здравоохранения опреде�
лила причину смерти, которая должна регист�
рироваться в медицинском свидетельстве о смер�
ти, как «все те болезни, патологические
состояния или травмы, которые привели к смер�
ти или способствовали её наступлению, а также
обстоятельства несчастного случая или акта на�
силия, которые вызвали любые такие травмы».
Это определение было сформулировано с целью
обеспечить однотипную регистрацию связанной
со смертью информации, чтобы лицо, заполня�
ющее свидетельство о смерти, не выбирало при
записи одни состояния и исключало другие лишь
по собственному усмотрению. Определение не
предусматривает включение в свидетельство
симптомов и явлений, сопровождающих наступ�
ление (механизм) смерти.

По МКБ�10 первоначальнойпервоначальнойпервоначальнойпервоначальнойпервоначальной причинойпричинойпричинойпричинойпричиной смертисмертисмертисмертисмерти
следует считать:

а) болезнь или травму, вызвавшую последовательный

ряд болезненных процессов, непосредственно при�

ведших к смерти;

б) обстоятельства несчастного случая или акта наси�

лия, которые вызвали смертельную травму.

При монокаузальном диагнозе основное заболе�
вание это — первоначальная причина смерти,
представленная одной нозологической едини�
цей (болезнью, травмой, синдромом, патологи�
ческим состоянием, ятрогенной патологией),
кодируемая по унитерму диагноза. Унитерм в
этой же строке обосновывается морфологичес�
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кими (клинико�лабораторным, клиническим)
данными, располагаемыми в патогенетической
последовательности.

При бикаузальном диагнозе кодируют две при�
чины или при анализе заболеваемости и смерт�
ности по одной причине из «комбинированно�
го основного заболевания» кодируют первое
заболевание, а второе состояние — записывают
и кодируют во второй части свидетельства о смер�
ти как болезнь, способствовавшую наступлению
смерти. Следует иметь в виду, что «комбиниро�
ванное основное заболевание» может включать
в себя два конкурирующих, два сочетанных и ос�
новное заболевание с фоновым.

Конкурирующими заболеваниями считают заболевания,
которыми одновременно страдал умерший и каждое из
них привело бы его к смерти.

Сочетанными считают болезни, случайно совпавшие у па�
циента по времени и взаимно отягощающие друг друга.
Неблагоприятное сочетание обусловило наступление
летального исхода.

Фоновое заболевание может быть не связано с основным
заболеванием этиологически, но включается в его
патогенез и создаёт неблагоприятный фон для тече�
ния основного заболевания и смертельного исхода.

При полипатиях оформление патологоанато�
мического диагноза проводится, как это рекомен�
довалось выше, для клинического. Определяют
непосредственную причину смерти и предшеству�
ющую ей первоначальную, которую и принима�
ют за основное заболевание и соответствующим
образом его кодируют.

Осложнениями основного заболевания считают
нозологические единицы, травмы, синдромы и
патологические состояния, которые патогене�
тически связаны с первоначальной причиной
смерти, но не являются её проявлениями. Ос�
ложнения перечисляются в патогенетической
последовательности с выделением смертельно�
го осложнения, регистрируемого в качестве не�
посредственной причины смерти больного.

При анализе случаев насильственной смерти
дополнительно анализируют причину смерти,
предшествовавшую первоначальной.

Сопутствующие заболевания — одна или несколь�
ко нозологических единиц, которые не связаны
ни с основным заболеванием, ни с танатогене�
зом, но тем не менее могут оказывать некоторое
влияние на течение основного заболевания.

Реанимационные осложнения характеризуют отдель�
но патологоанатомические изменения, возникшие

в связи с реанимационными вмешательствами. Эти
осложнения не могут рассматриваться в качестве пер�
воначальной причины смерти, как это иногда выстав�
ляется в исках к лечебным учреждениям.

При оформлении патологоанатомического диагноза
следует иметь в виду ряд требований МКБ�10. Широ�
ко распространённый в прошлом клинический и па�
тологоанатомический диагноз «атеросклероз» не да�
вал представления ни о заболеваемости, ни о причинах
смертности населения, так как этот патологический
процесс обнаруживался у всех пожилых людей. Поэто�
му ВОЗ предложила считать в качестве основных забо�
леваний такие нозологические единицы, как инфаркт
миокарда и мозга. В этих случаях атеросклероз как дли�
тельно существовавший патологический процесс дол�
жен только морфологически обосновывать диагноз
ишемических поражений и входить в состав основного
заболевания после двоеточия, а не указываться отдель�
но как вторая фоновая нозологическая единица.

Например, «Острый инфаркт миокарда стенки левого же�
лудочка: тяжёлый атеросклеротический стенозирующий
коронаросклероз с тромбозом передней межжелудочковой
ветви левой венечной артерии». При диагнозе «церебраль�
ный атеросклероз» после двоеточия указывают «тяжёлый
атеросклероз мозговых артерий», при «хронических сосу�
дистых заболеваниях кишки» — «мезентериальный атерос�
клероз» при «лёгочной артериальной гипертонии» — «вы�
раженный атеросклероз лёгочных артерий».

Вместе с тем ГБ, в динамике которой развива�
ется инфаркт миокарда или инсульт мозга, ука�
зывается в диагнозе как фоновое заболевание.
Последствия разных форм цереброваскулярных
болезней учитывают в качестве остаточных со�
стояний (в течение года и более после начала
заболевания).

Важно обратить внимание на рекомендацию
МКБ: рассматривать операции как прямые по�
следствия хирургического заболевания и считать
послеоперационными осложнениями патологию,
возникшую в течение 4 нед после хирургическо�
го вмешательства. В числе послеоперационных
осложнений обычно учитываются пневмонии,
кровотечение, тромбофлебит, эмболия, тромбоз,
септицемия, остановка сердца, ОПН, аспирация,
ателектазы, инфаркты и др.

Следовательно, правильно оформленный кли�
нический и патологоанатомический диагнозы
несут в себе реализацию медицинских, статис�
тических и социально�правовых требований,
т.е. являются медико�социальными. В заклю�
чение раздела приводим таблицу базовых струк�
тур клинического и патологоанатомического
диагноза (табл. 27�1).
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Рекомендуется также в конце эпикриза патологоа�
натомического протокола отдельным абзацем офор�
млять заключение о причине смерти больного (фа�
милия, имя, отчество, возраст), в котором кратко
сообщить о первоначальной и непосредственной
причинах смерти больного. В случаях смерти от ком�
бинированного основного заболевания даётся раз�
ная формулировка: при конкурирующих — в каче�
стве причины смерти указывается первое заболевание
(с наличием второго), при сочетанных — сочетание
первого со вторым и при комбинации основного с фо�
новым заболеванием — отмечается неблагоприятное
влияние фоновой нозологической единицы на пер�
вое заболевание.

МММММЕДИЦИНСКОЕЕДИЦИНСКОЕЕДИЦИНСКОЕЕДИЦИНСКОЕЕДИЦИНСКОЕ СВИДЕТЕЛЬСТВОСВИДЕТЕЛЬСТВОСВИДЕТЕЛЬСТВОСВИДЕТЕЛЬСТВОСВИДЕТЕЛЬСТВО ООООО ПРИПРИПРИПРИПРИЧЧЧЧЧИНЕИНЕИНЕИНЕИНЕ СМЕРТИСМЕРТИСМЕРТИСМЕРТИСМЕРТИ

Весьма важным документом, базирующимся на па�
тологоанатомическом диагнозе, является Междуна�
родное медицинское свидетельство о причине смер�
ти. Врач, подписывающий свидетельство,
записывает непосредственную причину смерти в
первую строку — а) — части I свидетельства, ниже —
в строку б) — помещают первоначальную причину
смерти, которая и будет кодироваться, если она при�
вела к непосредственной смерти. В других случаях
первоначальную причину помещают в строке в).
Если между ними имелось ещё промежуточное со�
стояние, его записывают в строку б). Четвёртая стро�
ка свидетельства — г) — предназначена для указа�
ния обстоятельств внешних воздействий (травма,
отравления и т.д.), предшествовавших первоначаль�
ной причине смерти.

Во вторую часть свидетельства — II — записывают
прочие важные состояния, способствующие смер�
ти (вторые заболевания из «комбинированного ос�
новного заболевания»). Сюда не включают симп�
томы и явления, сопровождающие наступление

смерти (механизм смерти), такие как сердечная
недостаточность и др.

Заполнение свидетельства о причине перинатальной
смерти производится на мертворождённых и живорож�
дённых, умерших в течение 168 ч (одной недели) после
рождения. В строку а) вносят основное наиболее важ�
ное заболевание или патологическое состояние ребён�
ка, которое кодируется и учитывается как причина
смерти; в строку б) — все остальные заболевания и па�
тологические состояния ребёнка, в строку в) — основ�
ное заболевание или состояние матери; в строку г) —
остальные патологические состояния матери, оказав�
шие неблагоприятное влияние на плод или ребёнка; в
строку д) — другие обстоятельства, имевшие отноше�
ние к смерти плода или ребёнка.

Êëàññèôèêàöèÿ OMIM
OMIM (от англ. Online Mendelian Inheritance in Man
— менделевское наследование человека в Сети, ftp:/
/ftp.ncbi.nih.gov/repository/OMIM/) — постоянно
пополняемая и ежедневно обновляемая база данных
о генных локусах, фенотипах (включая наследствен�
ные заболевания), развиваемая в Университете Джо�
на Хопкинса (США). Представляет собой совокуп�
ность статей (не менее 14 000 на 1 июля 2002 г.).
Каждой статье в классификации OMIM присваива�
ется уникальный шестизначный номер, первая циф�
ра которого указывает на способ наследования.

1 – (100000–...) означает аутосомно�доминантный тип
наследования – ℜ  (статьи, составленные до 15 мая
1994 г., но постоянно обновляемые).

2 — (200000–...) — аутосомно�рецессивное наследова�
ние — ρ (статьи, составленные до 15 мая 1994 г., но
постоянно обновляемые).

3 — (300000–...) — локусы и фенотипы, связанные
с X�хромосомой (ℵ ).

Òàáëèöà 27-1. Îñíîâíûå ñõåìû êëèíè÷åñêîãî è ïàòîëîãîàíàòîìè÷åñêîãî äèàãíîçà [93]

 Монокаузальный Бикаузальный Мультикаузальный 
1 Основное заболевание 

(первоначальная причина 
смерти) 

Комбинированное основное 
заболевание (первоначальная и 
другая причина смерти): 

а) два конкурирующих 
б) два сочетанных 
в) основное и фоновое 
заболевания 

Полипатии: 
а) этиологически и патогенетически 
связанные между собой несколько 
болезней («семейство болезней») 
б) случайные сочетания нескольких 
заболеваний («ассоциация болезней») 

(Выбирают одну первоначальную причину 
смерти) 

2 Осложнения, включающие 
непосредственную причину 
смерти 

Осложнения, включающие 
непосредственную причину 
смерти 

Осложнения, включающие 
непосредственную причину смерти 

3 Сопутствующие заболевания Сопутствующие заболевания Сопутствующие заболевания 
4 Реанимационные осложнения Реанимационные осложнения Реанимационные осложнения 
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4 — (400000–...) — локусы и фенотипы, связан�
ные с Y�хромосомой.

5 — (500000–...) — локусы и фенотипы, связан�
ные с митохондриальным (цитоплазматичес�
ким) наследованием.

6 — (600000–...) — аутосомное наследование
(статьи, составленные после 15 мая 1994 г.).

Аллели (аллельные варианты) гена обозначают�
ся шестизначным номером основной статьи (ста�
тья гена), за которым следует четырёхзначный
номер, обозначающий данный аллель. Напри�
мер, аллельные варианты (мутации) локуса, ко�
дирующего образование фактора IX свёртывания
крови (приводящие к гемофилии B), имеют обо�
значения от 306900.0001 до 306900.0101 (306900
— обозначение самого локуса).

Звёздочка (*) перед номером локуса или фенотипа оз�
начает, что способ наследования для данного локуса
или фенотипа доказан (по мнению авторов и редакто�

ров). Отсутствие звёздочки означает, что способ наследо�
вания окончательно не установлен.

Символ # перед статьёй означает, что данный фенотип
может быть вызван мутацией каким�либо из двух (назван�
ных) или более генов.

Классификация OMIM в научном (отчасти клини�
ческом) сообществе стала de facto общепринятой
при обозначении и идентификации различных на�
следственных заболеваний человека.

***** ***** *****

Представленный материал свидетельствует о мно�
гообразии сочетаний патологических процессов у
человека и демонстрирует необходимость диффе�
ренцированного подхода к оформлению клиничес�
ких и патологоанатомических диагнозов (в соответ�
ствии с требованиями международных
классификаций болезней) для последующей их
правильной кодировки и статистического анализа.
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 Рис. 2-1. Гемосидероз печени. 

 
 
Рис. 2-2. Метастатическое 
обызвествление в почке. 

 
 

Рис. 2-19. Некроз эпителия 
проксимальных и дистальных 
канальцев почки. 

 
 
Рис. 2-20. Ишемический инфаркт 
почки. 

 
 
Рис. 2-21. Инфаркт миокарда. 
Некротическая стадия. 

 
 
Рис. 2-22. Геморрагический 
инфаркт лёгкого. 

  
Рис. 2-25. Апоптоз в 
мелкоклеточном раке лёгкого. 

 
 
Рис. 2-26. Апоптоз в 
мелкоклеточном раке лёгкого. 

  
Рис. 2-27.  Апоптоз в 
мелкоклеточном раке лёгкого. 

  
Рис. 4-1. Реологические изменения 
крови и распад нейтрофильного 
лейкоцита в просвете капилляра. 

 
 

Рис. 4-2. Фибринозный экссудат в 
альвеоле при крупозной 
пневмонии. 

 
 

Рис. 4-3. Абсцесс в ткани почки 
при эмболическом гнойном 
нефрите. 

 
 
Рис. 4-4. Диффузный 
межуточный миокардит. 

  
Рис. 4-5. Склероз и облитерация 
сосудов грануляционной ткани при 
хроническом воспалении. 

  
Рис. 4-6. Гнойные васкулиты сосудов 
грануляционной ткани при обострении 
хронического воспаления. 

  
Рис. 4-7. Фиксация циркулирующих 
иммунных комплексов в стенке сосуда 
и в периваскулярной грануляционной 
ткани. 

  
Рис. 4-8. Хаотичное 
расположение эластических 
волокон в трофической язве. 

 

Рис. 4-10. Туберкулёзное воспаление: 
казеозный фокус с эпителиоидно-
гигантоклеточным валом 
(туберкулезная гранулёма). 

 

Рис. 4-12. Первичный туберкулёзный 
комплекс с начинающейся 
кавернизацией первичного аффекта. 

 
Рис. 4-13. Острый милиарный 
туберкулёз. 

 
Рис. 4-14. Хронически текущий 
гематогенный туберкулёз лёгких.

 
Рис. 4-15. Мягкоочаговый 
туберкулёз лёгких. 

 

Рис. 4-16. Инфильтративный 
туберкулёз с переходом в 
кавернозную форму. 

 
Рис. 4-17. Туберкулёма лёгких с 
краевым распадом. 

 
Рис. 4-18. Лобарная казеозная 
пневмония с кавернизацией. 

 
Рис. 4-19. Кавернозный 
туберкулёз. 

 
Рис. 4-20. Фиброзно–
кавернозный туберкулёз. 

 

Рис. 4-21. Фиброзно–кавернозный 
туберкулёз с цирротической 
деформацией и бронхоэктазами. 

 

Рис. 4-22. Посттуберкулёзный 
распространённый 
пневмосклероз. 

 

Рис. 5-3. Гиперплазия 
внутриклеточных структур 
кардиомиоцита при гипертрофии 
сердца. 

 

Рис. 5-4. Кластеры митохондрий, 
соединённых между собой 
межмитохондриальными контактами. 

 Рис. 7-1. Фиброма пищевода. 

 Рис. 7-2. Лейомиома матки. 

 
Рис. 7-3. Кавернозная 
гемангиома печени. 

 
 
Рис. 7-4. Мультиформная 
глиобластома. 

 
 Рис. 7-5. Меланома. 

 
 Рис. 7-12. Папиллома кожи. 

 
 

Рис. 7-13. Интраканаликулярная 
фиброаденома молочной 
железы. 

  
Рис. 8-1. Острый монобластный 
лейкоз. 

 
 
Рис. 8-2. Острый миелобластный 
лейкоз. 

 
 
Рис. 8-3. Острый лимфобластный 
лейкоз. 

 
 
Рис. 8-4. Острый лимфобластный 
лейкоз. 

 
 

Рис. 8-5. Печень при 
хроническом миелоидном 
лейкозе. 

 
 

Рис. 8-6. Печень при 
хроническом лимфоидном 
лейкозе. 

 
 
Рис. 8-7. Лимфогранулематоз 
лимфатического узла. 

  
Рис. 9-2. Липоидоз интимы 
артерии. 

  
Рис. 9-3. Фиброзная бляшка в 
интиме артерии. 

  
Рис. 9-8. Гиперэластоз в стенке 
артериолы при гипертонической 
болезни. 

  
Рис. 9-9. 
Артериолосклеротический 
нефросклероз. 

  
Рис. 9-10. Стенозирующий 
атеросклероз венечной артерии с 
обтурацией её просвета тромбом. 

  
Рис. 9-11. Участок некроза мышечной 
ткани, вокруг которого демаркацион-
ное воспаление в виде выраженной 
лейкоцитарной инфильтрации и 
гиперемии сосудов. 
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Рис. 9-12. Полипозно-язвенный 
эндокардит склерозированного 
клапана. 

  
Рис. 9–15. Экссудативный 
капиллярит кожи при системной 
красной волчанке. 

  
Рис. 9-16. Пролиферативный 
капиллярит кожи при системной 
красной волчанке. 

 
 
Рис. 10-1. Крупозная пневмония. 
Стадия серого опеченения. 

 
 
Рис. 10-2. Крупозная пневмония. 
Карнификация лёгкого. 

 
 Рис. 10-3. Бронхопневмония. 

 
 
Рис. 10-5. Бронхоэктазы и 
пневмосклероз. 

 
 
Рис. 10-7. Хроническая 
обструктивная эмфизема лёгких. 

 
 
Рис. 10-10. Идиопатический 
фиброзирующий альвеолит. 

 
 

Рис. 10-11. Саркоидоз лёгких. 
Саркоидные гранулёмы в 
паренхиме лёгкого. 

 
 

Рис. 10-12. Идиопатический 
фиброзирующий альвеолит 
(классический вариант). Стадия 
сотового лёгкого. 

  
Рис. 10-13. Бронхиоло–
альвеолярный рак. 

 
 

Рис. 10-14. р53 в раковых клетках 
умеренно дифференцированной 
аденокарциномы лёгкого. 

 
 

Рис. 10-15. Панцитокератины в 
раковых клетках 
высокодифференцированного 
плоскоклеточного рака лёгкого. 

 
 

Рис. 10-16. Хромогранин А в 
отдельных раковых клетках 
мелкоклеточного рака лёгкого. 

 
 

Рис. 10-17. Хромогранин А в 
эпителиальных клетках 
типичного карциноида лёгкого. 

  
Рис. 11-1. Срединная расщелина 
нёба, имеющая связь с полостью 
носа. 

 
 Рис. 11-2. Складчатый язык. 

 
 
Рис. 11-3. Несовершенный 
амелогенез. 

 
 Рис. 11-4. Фиссуральный кариес. 

 
Рис. 11-5. Диффузный гнойный 
пульпит. 

 

Рис. 11-6. Хронический 
апикальный гранулематозный 
периодонтит. 

 
Рис. 11-7. Периодонтит 
взрослых. 

 Рис. 11-8. Твёрдый шанкр языка.

 
Рис. 11-9. Молочница слизистой 
оболочки рта. 

 Рис. 11-10. ВИЧ–инфекция. 

 
Рис. 11-11. Рецидивирующий 
афтозный стоматит. 

 
Рис. 11-12. Сетчатый плоский 
лишай. 

 

Рис. 11-13. Плоский лишай 
слизистой оболочки рта. 
Гиперкератоз. 

 

Рис. 11-14. 
Хорошодифференцированный 
плоскоклеточный рак языка. 

 

Рис. 11-15. Язвенная форма рака 
вентрально–латеральной 
поверхности передних 2/3 языка.

 
Рис. 11-16. Паракератозная 
одонтогенная кератокиста. 

 
Рис. 11-17. Амелобластома 
(фолликулярный вариант). 

 
Рис. 11-18. Центральная 
гигантоклеточная гранулёма. 

 Рис. 11-19. Синдром Шёгрена. 

 
Рис. 11-20. Плеоморфная 
аденома. 

 

Рис. 11-21. 
Низкозлокачественный 
мукоэпидермоидный рак. 

 

Рис. 11-22. Аденокистозный рак 
криброзного типа с периневральным 
характером роста. 

 

Рис. 11-23. Доброкачественное 
лимфоэпителиальное 
поражение. 

 

Рис. 12-1. Многочисленные 
Helicobacter pylori в мазке слизи 
желудка, полученной brush–способом 
через эндоскоп. 

 
 
Рис. 12-3. Глютеновая 
энтеропатия. 

 
 

Рис. 12-4. Микроскопические 
изменения при неспецифическом 
язвенном колите. 

 
 Рис. 12-5. Болезнь Крона. 

 
 
Рис. 12-6. Поражение толстой 
кишки при болезни Крона. 

  
Рис. 12-7. Некроз поверхностного 
эпителия и верхних отделов 
крипт при ишемическом колите. 

  
Рис. 12-8. Псевдомембранозный 
колит. 

 
 Рис. 12-9. Болезнь Хиршспрунга.

 
 
Рис. 12-10. Микроаденома 
толстой кишки. 

 
 
Рис. 12-11. Аденома толстой 
кишки. 

 
 
Рис. 12-12. Опухоли толстой 
кишки. 

 
 
Рис. 12-13. Ювенильный полипоз 
толстой кишки. 

 
 

Рис. 12-14. Продольный 
кристеллеровский срез стенки 
анального канала. 

 
 
Рис. 12-15. Внутренний 
геморроидальный узел. 

  
Рис. 13-2. Внутриклеточный 
холестаз при хроническом 
гепатите. 

 
 

Рис. 13-3. Внутриклеточный холестаз и 
жёлчные тромбы в междольковых 
желчных протоках при атрезии 
внепечёночных желчных путей. 
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Рис. 13-4. Лимфоцитарная 
инфильтрация при хроническом 
неактивном гепатите неясной 
этиологии. 

  
Рис. 13-5. Фиброз портального тракта 
и пролиферация жёлчных протоков 
при хроническом гепатите С–вирусной 
этиологии. 

 
 
Рис. 14-1. Мембранозная 
нефропатия. 

 
 

Рис. 14-2. Экстракапиллярный 
пролиферативный 
гломерулонефрит. 

 
 

Рис. 14-3. Фибропластический 
гломерулонефрит. Вторично-
сморщенная почка. 

 
 Рис. 14-4. Амилоидоз почки. 

 
 Рис 14-5. Амилоидоз почек. 

 
 
Рис. 14-6. Некротический 
нефроз. 

 
 
Рис. 15-9. Эозинофильная 
аденома гипофиза. 

 
 
Рис. 15-11. Диффузный 
токсический зоб. 

 
 
Рис. 15-13. Узловой коллоидный 
зоб. 

 
 Рис. 15-17. Тиреоидит Хашимото. 

 
 
Рис. 15-18. Папиллярный рак 
щитовидной железы. 

 
 
Рис. 15-23. Светлоклеточная 
аденома надпочечника. 

 
 

Рис. 15-33. Поджелудочная 
железа при сахарном диабете 
типа II. 

 
 
Рис. 15-34. Диабетическая 
микроангиопатия. 

 
 
Рис. 15-37. Узелковый 
гломерулосклероз. 

 
 
Рис. 15-38. Диффузный 
гломерулосклероз. 

 
 

Рис. 16-1. Ревматический 
миокардит. Гранулёмы Ашоффа–
Талалаева. 

 
 
Рис. 16-2. Диффузный 
волчаночный гломерулонефрит. 

 Рис. 17-1. Цервикальная эктопия.

 
Рис. 17-2. Папилломавирусная 
инфекция. 

 

Рис. 17-3. Сложная 
(аденоматозная) гиперплазия 
эндометрия. 

 

Рис. 17-4. Простая атипическая 
железистая гиперплазия 
эндометрия. 

 

Рис. 17-5. Сложная атипическая 
железистая гиперплазия 
эндометрия. 

 
Рис. 17-6. Гранулёзоклеточная 
опухоль (взрослый тип) яичника. 

 
Рис. 17-7. Гонадобластома 
яичника. 

 

Рис. 17-8. Фиброаденома 
молочной железы 
интраканаликулярного типа. 

 
Рис. 17-9. Внутрипротоковая 
папиллома молочной железы. 

 
Рис. 17-10. Склерозирующий 
аденоз. 

 
Рис. 17-11. Внутрипротоковый 
рак молочной железы. 

 
Рис. 17-12. Тубулярный рак 
молочной железы. 

 
Рис. 17-13. Угревидный рак 
молочной железы. 

 
Рис. 17-14. Дольковая карцинома 
in situ молочной железы. 

 Рис. 17-15. Дольковый рак. 

 
Рис. 19-1. Фибриллярная 
астроцитома. 

 Рис. 19-2. Глиобластома. 

 Рис. 19-3. Олигодендроглиома. 

 
 Рис. 19-4. Эпендимома. 

 
 Рис. 19-5. Медуллобластома. 

 
 Рис. 19-6. Невринома. 

 
 Рис. 19-7. Менингиома. 

 
 Рис. 19-8. Глиоз. 

 
 
Рис. 19-9. Демиелинизирующий 
процесс, имитирующий глиому. 

 
 

Рис. 20-1. Формирование костной 
трабекулы непосредственно на 
поверхности частиц гидроксиапатита 
препарата Коллапан. 

  Рис. 20-2. Остеомаляция. 

 
 Рис. 20-3. Болезнь Педжета. 

 
 
Рис. 20-4. Телеангиэктатическая 
остеосаркома. 

 
 
Рис. 20-5. Мезенхимальная 
хондросаркома. 

 
 
Рис. 20-6. Злокачественная 
фиброзная гистиоцитома кости. 

 
 Рис. 20-7. Хордома. 

 
 
Рис. 20-8. Адамантинома 
длинных костей. 

 
 
Рис. 20-9. Неостеогенная 
фиброма кости. 

 
 
Рис. 20-10. Аневризмальная 
киста кости. 
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Рис. 20-11. Фиброзная 
дисплазия. 

 
 
Рис. 20-12. Эозинофильная 
гранулёма кости. 

 
 
Рис. 21-1. Грипп. Геморрагия в 
лёгкое. 

 
 

Рис. 21-2. Брюшнотифозные 
клетки в солитарном узелке 
тонкой кишки. 

 
 

Рис. 21-3. Шигеллёз. Пронизанный 
нитями фибрина некроз слизистой 
оболочки толстой кишки. 

 
 Рис. 21-4. Лепра. 

 
 Рис. 21-5. Сибирская язва. 

 
 Рис. 21-6. Токсоплазмоз. 

 
 
Рис. 21-7. Цитомегаловирусная 
инфекция. 

 
 Рис. 21-8. Cепсис. 

 
 
Рис. 22-1. Лёгкое 24-недельного 
плода. 

 
 

Рис. 22-2. Головной мозг 
недоношенного новорождённого 
(32 недели). 

 
 
Рис. 22-3. Почка 26-недельного 
плода. 

  
Рис. 22-4. Лёгкое 28-недельного 
новорождённого с аспирацией 
околоплодных вод. 

 
 
Рис. 22-6. Болезнь гиалиновых 
мембран. 

  
Рис. 22-7. Бронхолёгочная 
дисплазия. 

 
 
 
 
 
 
 

 

Рис. 22-9. Врождённый 
листериоз у 26-недельного 
плода. 

 Рис. 22-14. Нейробластома. 

 Рис. 22-15. Ретинобластома. 

 Рис. 22-16. Опухоль Вильмса. 

 Рис. 23-1. Хемодектома уха. 

 Рис. 23-2. Склерома. 

 
Рис. 23-3. Гранулёматоз 
Вегенера. 

 Рис. 23-4. Полип носа. 

 

Рис. 23-5. Инвертированная 
переходноклеточная папиллома 
носа. 

 Рис. 24-1. Угол передней камеры.

 

Рис. 24-2. Ишемия радужки с 
сужением просвета и 
облитерацией сосудов. 

 
Рис. 24-3. Клеточные типы 
меланом хориоидеи. 

 Рис. 24-4. Ретинобластома. 

 Рис. 25-2. Псориаз. 

 
Рис. 25-3. Красный плоский 
лишай. 

 
 
 
 
 
 
 

  
Рис. 25-4. Ихтиозиформная 
эритродермия. 

  
Рис. 25-5. Доброкачественная 
ювенильная меланома. 

 
 Рис. 25-6. Парапсориаз. 

 
 
Рис. 25-7. Опухолевая стадия 
грибовидного микоза. 

 
 Рис. п1. В12-дефицитная анемия.

 
 
Рис. п2. Железодефицитная 
анемия. 

 
 
Рис. п4. Серповидноклеточная 
анемия. 

  Рис. п7. Лимфобластный лейкоз.

 
 Рис. п8. Лимфобластный лейкоз.

  Рис. п9. Лимфобластный лейкоз.

 
 Рис. п10. Миелобластный лейкоз.

 
 
Рис. п11. Хронический 
лимфолейкоз. 

 
 
Рис. п12. Хронический 
миелолейкоз. 

  
Рис. п13. Клетки Березовского-
Рид-Штернберга. 

 
 
Рис. п14. Наследственный 
сфероцитоз 

 
 Рис. п15.Талассемия 

 



Helycobacter pylori   166, 335, 336, 338

ААААА

Абеталипопротеинемия   761
Абсцесс   101

Броди   572
кожи   702
мозга бактериальный   558
при периодонтите   294

Авторадиография   14
Агаммаглобулинемия   761
Агранулоцитоз   762
Адамантинома кости   586
Адаптационный процесс   129
Адаптация   128
Адгезия

нарушения   763
молекулы   763, 810, 812, 823, 830, 860, 882

Аденоз склерозирующий   524
Аденома

базальноклеточная   321
молочной железы   523
печени   379
плеоморфная   321
почки   417
предстатальной железы   538
толстой кишки   357, 358
тубулярная   358
церуминозная   675

Аденоматоз
семейный   358

полиэндокринный   454, 912
соска флоридный   527

Аденомиоз матки   500
Адреналин   763
Адренолейкодистрофия   763
Адренорецептор   858
Адренохром   36
Азота оксид   842
Азотемия

обструктивная   386
постренальная   386
ренальная   385

Аквапорины   763
Акромегалия   433
Актиномикоз

шейки матки   492

шейно#лицевой   299
Алкалоз   60, 764

метаболический   60
респираторный   60

Алкаптонурия   764
Альбинизм   37, 764, 912, 931
Альвеококкоз   124
Альвеолит фиброзирующий   272
Альдостерон   765
Амёбиаз   622

церебральный   559
Амелобластома   314

злокачественная   316
Амелогенез несовершенный   289
Амилоз   765
Амилоид   28

AIAPP   460
классификация   29

Амилоидоз   28
VI   913
AA   30
AL   29
ATTR   31
альцхаймеровский   32
генетика   913
гортани   685
диализный   31
классификация   29
печени   32
почечный   398
почки   32
селезёнки   32
сердца   33
эндокринный   31

Аминоацидемия   765
Аминоацидурия   765
Амиотрофия   766
Аммониогенез   59
Анафилаксия   155
Ангиогенин   766
Ангиодисплазия   360
Ангиомионеврома   253
Ангиопатия диабетическая   463
Ангиопоэтин   766
Ангиосаркома   253

молочной железы   527
печени   380

Ангиотензин   766, 858

ПРЕДМЕТНЫЙ
УКАЗАТЕЛЬ
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Ангиотензиноген   858, 869
Аневризма

атеросклеротическая   242
врождённая   239
интракраниальная 239
микотическая   243
приобретённая   242
расслаивающая   243
сифилитическая   242
травматическая   243

Анемия   193, 766
апластическая   197
врождённая   193

микросфероцитарная 193
гемолитическая   767

аутоиммунная 195
гипопластическая   767
дизэритропоэтическая   196
железодефицитная   196, 767
Кули   768
острая   193
пернцициозная   196
серповидно#клеточная   194
средиземноморская   194
Фанкони   769
фолиеводефицитная   769
хроническая   193

Анизоцитоз   769
Аномалия

дентина   290
желудка врождённые   334
зубов   288
лёгкого врождённая   257
лица   286
пищевода врождённые   327
плацентации   528
почек врождённые   419
развития глаза   689
хромосомные   650
Шедьяка–Штайнбринка–Хигаси   762
эмали   289
языка   287

Анорексия   769
Антиген   769
Антитело   770
Антитрипсин   270, 771, 834
Антитромбин   771
Антракоз   771
Антропозооноз   614
Апоптоз   66, 771, 828

p53   849
белки   774
незавершённый   70

Апоптосома   772, 774
Аппендицит   364
АПФ   766
Арренобластома   772
Артериит

височный   251
гигантоклеточный   126, 251
Такаясу   126, 250

Артериопатия плексогенная   259

Артрит
ревматоидный   474
септический   593

Артроз деформирующий   592
Асбестоз   772
Аспергиллёз   121

мозга   559
Аспергиллёма   121
Астма бронзиальная   271
Астроцитома   547
Асцит   371
АТ

антинейтрофильные   771
антинуклеарное   771
антифосфолипидное   771
антиядерные   878
моноклональное   771

Ателектаз   257
компрессионный   257
очаговый   257
резорбционный   257

Атероматоз   209
Атеросклероз   204

аорты   211
формы   211

Атриопептин   878
Атрофия   132

ворсинок   348
АТФаза   763

кальциевая   763
плазмолеммы 763
ретикулума 763

натрий, калиевая   763
протонная, калиевая   763

Аутизм   772
Аутопсия   9
Ахондрогенез   772
Ахондроплазия   772
Ацидогенез   59
Ацидоз   60, 772

метаболический   60, 772
почечный канальцевый   773
респираторный   60, 773

Ацидурия   774

БББББ

Багассоз   774
Базалиома   715
Базофил   774
Баланс

водный, нарушения   39
электролитный, нарушения   55, 60

Белок
Apaf1   774
Bcl2   774
BMP   774
C#реактивный   774
G   775
GFAP   775
GMP   775
GMP140   828, 860, 876
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Ras   775
S100   775
Бенс#Джонса   775
глиальный фибриллярный кислый   775
кальцийсвязывающий   774
миелина   775
морфогенетический   774, 775
острой фазы воспаления   30, 65, 93, 775
плотных контактов   775
прионный (РrРC)   854
тау   555
цистинозин   884

Беременность внематочная   531
Бесплодие   775

женское   775
мужское   544, 776

Бешенство   560
Билирубин   35
Биопсия   10

аспирационная   15
по Свенсону   356
прицельная   337
тонкоигольчатая   15

Бластомикоз   122
Блефарофимоз   777
Болезни

адаптации   132
артерий   241
аутоиммунные   160, 777
вен   243
витаминной недостаточности   777
генные   654
гиперчувствительности   154
глазные   687
глотки   681
гранулематозные   106

инфекционные 107
неинфекционные 124
неясной этиологии 124

дёсен   294
детского возраста   635
жёлчного пузыря   366
зуба   290
иммунокомплексные   157
интерстициальные лёгких   272
инфекционные   597

новорождённых 644
плода 644

классификация   748
легионеров   779, 823

внутрибольничная 779
лимфатических сосудов   245
мужской половой системы   535
накопления   777
номенклатура   748
носа   676
обструктивные лёгких   266
органов дыхания   255
периодонта   294
печени   366
почек

кистозные   420

прионовые   561
ревматические   469
рестриктивные лёгких   266
тяжёлых цепей   190
уха   671
хромосомные   652
эндокринные   431

Болезнь
Аддисона   37, 777
Айзенменгера   235
алкогольная печени   373
Альцхаймера   555
Андерсен   25, 799
Базедова   440
Берже   396
Брилла–Симмерса   190
бронзовая Шилдера   763
бронхоэктатическая   268
Брутона   762
Бюргера   251
Вагнера   481
ван Бухема   568
Венсана   299
гемолитическая новорождённых   647
геморрагическая новорождённых   649
гестационная трофобластическая   532
гиалиновых мембран   641
гипертоническая   211

доброкачественная 214
злокачественная 215
формы 215

Гирке   24, 799
Гоше   23, 778
гранулематозная хроническая   762, 780
Грейвса   440
Дарлинга   123
Дауна   652
Девержи   704
Дента   778
Деркума   778
Джилкрайста   122
Дюринга   710
желчнокаменная   381
Иценко–Кушинга   433
ишемическая сердца   216

формы 217
хроническая 222

Кавасаки   250
Кароли   372
Кашина–Бека   778
Кенига   591
кистозная

молочной железы 523
почки 420

кленового сиропа   778
Кори   25, 799
коронарная сердца   216
Костманна   762
кошачьих царапин   120
Кристмаса   786
Кройтцфельдта–Якоба   561, 854
Крона   126, 352
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курчавых волос   865
Лайма   779
Легга–Кальве–Пертеса   591
Лери   569
Леттерера–Сиве   779
Линдау   779
лучевая   741
Лютембаше   235
МакАрдла   25, 799
Менетрие   337
Мёнкеберга   779
Меньера   674
миеломная   189, 404, 584, 923
миелопролиферативная хроническая   186
Минковского–Шоффара   871
мраморная   568
накопления   23

лизосомная   23, 777
пероксисомная   777, 869

нестабильного гемоглобина   779
Ниманна–Пика   23, 779
Норри   779
Норума   841
ожоговая   739
Олбрайта   779
Олпорта   779
острова Наксос   779
Паркинсона   556, 915
Педжета   485

костей 576
соска 527

Пика   555
поликистозная почек   421
Помпе   24, 777
Пфайфера–Уэбера–Крисчена   779
Рейно   241
Реклингхаузена   779
Рефсума   779, 915, 926
Роже   233
рыбьего глаза   841
Сезари   188, 717
Сокольского–Буйо   469
сывороточная   157
Такаясу   250
Танжье   780
травматическая   728
Тэя–Сакса   23
Уилсона–Коновалова   373
Уиппла   349
Фабри   780
фон Виллебранда   200, 780
фон Гирке   24, 799
Форбса–Кори   25, 799
Хантингтона   556
Хартнапа   874
Хейли–Хейли   780, 915
Хиршспрунга   356
Ходжкена   192
Хортона   251
Хэнда–Шюллера–Крисчена   780
Шарко–Мари–Тута   780
Шилдера   763

язвенная   338
Янского–Бильшовского   871, 922

Ботриомикома   253
Брадикинин   96, 780
Бронхит хронический   267
Бронхопневмония   261, 263
Бруцеллёз   118
Булимия   781
Буфер

гемоглобиновый   58
гидрокарбонатный   57
фосфатный   57

ВВВВВ

Вазопрессин   781
Васкулит   246

вторичный   251
геморрагический   251
гранулематозный   126
иммунокомплексный   248
ревматический   473
системный   247

Вещество P   781
Взрыв респираторный   781, 847
Вирус   781

ECHO   781
Коксаки   781
парвовирус   781

B19 781, 823
Эпстайна–Барр   781

Витамин   782
B

12
   782, 786

C   792
D   782
K   782
PP   793

Витилиго   37
ВИЧ#инфекция   623

оральная   302
Водянка плода   650
Волчанка   782

кожная красная   306
красная   706
озноблённая   782
системная красная   306, 476

Воспаление   89
альтерация   97
геморрагическое   102
гнилостное   102
гнойное   101

абсцесс 101
флегмона 101
эмпиема102

гранулематозное   106
дифтеритическое   101
и иммунитет   90
и нейтрофилы   847
иммунное   127
катаральное   102
крупозное   101
местные реакции   92
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острое   94
продуктивное   102
пролиферативная стадия   99
серозное   100
тканевые медиаторы   96
фибринозное   100
хроническое   103
экссудативное   100
экссудация   98

ГГГГГ

Галактоземия   660
Ганглиозидоз   782
Гаргоилизм   25, 783
Гастрин   783
Гастринома   468
Гастрит   334
Гельминтоз   124
Гемангиобластома   551
Гемангиома   252

кавернозная   252
капиллярная   252
носа   680
печени   379
плаценты   532
склерозирующая   252
у детей   664

Гемангиоперицитома   253
Гематины   36
Гематокрит   83
Гематома

субдуральная   562
эпидуральная   562

Гемоглобин   34, 783
C   783
F   783
S   785

Гемоглобинопатии   194
Гемоглобинурия   785

парксизмальная ночная   195
Гемодиализ   413
Гемопоэз   785
Геморрагия   72

васкулиты   251
воспаление   102
диатезы   199
инсульт   552
лейкоэнцефалопатия   554
синдромы   198

Геморрой   362
Гемосидерин   34
Гемосидероз   34, 883
Гемофилия

A   786
B   786

Гемохроматоз   35, 373
Гепарин   787, 819
Гепатит   374

алкогольный   373
аутоиммунный   377
вирусный   374

острый 375
хронический 376

фульминантный   375
Гепатобластома   669
Гепатоз жировой   22
Герпес

врождённый   628
генитальный   627
губной   300

Гестоз   530
Гиалин   26
Гиалиноз   26

соединительной ткани   27
сосудов   27

Гиардиоз   345
Гибридизация   15
Гигантизм   433
Гингивит   294

гранулематозный   295
язвенно#некротический   299

Гингивостоматит герпетический   300
Гинекомастия   528
Гиперальдостеронизм   450
Гипервитаминоз

A   787
D   787

Гиперволемия   84
Гипергидратация   42

гиперосмоляльная   42
гипоосмоляльная   42
изоосмоляльная   42

Гипергонадизм   542
Гиперемия

активная   94
артериальная   74
венозная   74
пассивная   94

Гиперкалиемия   49, 787
Гиперкальциемия   51, 788
Гиперкортицизм   433
Гиперлизинемия   788
Гиперлипидемия   205
Гипермагниемия   54
Гиперметионинемия   841
Гипернатриемия   47, 788
Гипернефрома   417
Гиперостоз   568
Гиперпаратиреоз   448, 575, 779, 857
Гиперплазия   133

внутриклеточных структур   133
гортани эпителиальная   685
коры надпочечника   451, 789
микрожелезистая   492
плоскоклеточная   484
предстательной железы   789
эндометрия   500
яичника стромальная   510

Гиперпролактинемия   435, 789
Гиперпролинемия   789
Гиперрегенерация   134
Гипертекоз   510
Гипертензия
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артериальная   211, 216
гемодинамическая   216
кардиоваскулярная   216
реноваскулярная   216
симптоматическая   216
эндокринная   216

лёгочная   259
портальная   371
реноваскулярная   399

вторичная   259
первичная   259
персистирующая   650

Гипертиреоз   789
Гипертрофия   133, 134

викарная   134
заместительная   134
и гиперплазия   133
компенсаторная   134
ложная   134
миокарда   223
нейрогуморальная   134
патологическая   134
предстательной железы   537
регенерационная   134
сердца   133
физиологическая   133

Гиперурикемия   790
Гиперфосфатемия   53, 790
Гиперчувствительность

классификация   154
типы   154

Гипоальдостеронизм   791
Гиповитаминоз

A   791
B12   792
C   793
PP   793

Гиповолемия   84
Гипогидратация   40

гиперосмоляльная   41
гипоосмоляльная   40
изоосмоляльная   41

Гипогликемия   794
Гипогонадизм   543, 794
Гипокалиемия   50, 795
Гипокальциемия   52, 795
Гипоксия   726

внутриутробная   639
Гипомагниемия   54, 795
Гипонатриемия   48, 796
Гипопаратиреоз   447
Гипоплазия

артерий   240
билиарная   372
почки   420
эмали   289

Гипорегенерация   134
Гипотиреоз   445, 796
Гипофосфатемия   53, 797
Гистамин   798, 819
Гистидинемия   838
Гистион   798

Гистиоцитоз   126, 589
Гистиоцитома   584, 585
Гистоплазмоз   123
Глаукома   695
Гликогенозы   24, 798
Гликокаликс   876
Глицинемия   799
Гломерулонефрит

воспалительный   392
мезангиокапиллярный   393
постинфекционный   393
терминальный   397
экстракапиллярный пролиферативный   394

Гломерулопатия   387
воспалительная   392
классификация   388
мембранозная   390
минимальная   389
первичная   389

Глюкоганома   467
Глюкокортикоиды   800
Гомогентизинурия   764
Гомоцистинурия   800
Гонадобластома   519
Гонадолиберин   800
Гормон

гонадотропный   801
йодсодержащий   801
лютеинизирующий   801
рилизинг   801
роста   802
тимуса   802
тропный   803
фолликулостимулирующий   801

Гранулёма   106, 803
Ашоффа–Талалаева   803
гортани   684
интубационная   685
кольцевидная   707
кости

репаративная   588
эозинофильная   589

Молларе   120
паховая   803
пиогенная   253, 310
ревматическая   471
саркоидная   353
силиконовая   522
сыпнотифозная   605
центральная гигантоклеточная   318

Гранулематоз Вегенера   125, 679
Грипп   597

ДДДДД

ДВС#синдром   79, 200
морфология   81
патогенез   79
стадии   80

Дегенерация гепатолентикулярная   373
Дегидроэпиандростерон   803
Дезоксикортизол (11#)   803
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Дезоксикортикостерон (11#)   803
Декстрокардия   236
Дентиногенез несовершенный   290, 918
Депо кальция   763, 774
Дерматит герпетиформный   710
Дерматомиозит   481
Дефект

аполипопротеинов   803
дентина   290
катаболизма лейцина   804
межжелудочковой перегородки   233
межпредсердной перегородки   234
метаболизма кобаламина   774
окисления жирных кислот   804
постнейруляционный   563
развития

скелета 566
суставов   590

фиброзный кортикальный   586
эмали   289

Дефензин   805
Деформация   806
Диабет   898

беременных   462
гестационный   462
митохондриальный   462
несахарный   436, 805
сахарный   456

MODY 461, 918
генетика   460, 918, 919
классификация 456
тип 1 457
тип 2 459
ювенильный   461, 918

транзиторный новорождённых   463
Дивертикул

желудка   334
Меккеля   806
пищевода   328
толстой кишки   356

Дивертикулёз толстой кишки   356
Дигидротестостерон   806
Дизентерия   608
Дизрупция   807
Дийодтирозин   806
Дисгерминома   517
Дисплазия   307, 806

CIN   493
бронхолёгочная   641
бумеранговая   850
Мелника–Нидлса   849
множественная эндокринная   454
остеофиброзная   589
предопухолевая   173
тазобедренного сустава   590
фиброзная кости   588
фибромускулярная   400

Диспротеиноз   25
стромально#сосудистый   25

Дистрофия   19
адипозогенитальная   435
баллонирующая   602, 702

баллонная   21, 369, 602, 807
вакуольная   20
водяночная   20
гиалиновокапельная   20
гидропическая   20
жировая   22

печени 22
миокарда   22
почки 22

зернистая   20
клеточная   20
мезенхимальная   25
мышечная

Беккера 807
Дюшенна   807
прогрессирующая   766

паренхиматозная   20
пигментная   33
роговая   21
слизистая   24
стромально#сосудистая   25
углеводная   24

ДОФА   807
ДОФА#декарбоксилаза   807
Дофамин#бета#гидроксилаза   807
Дуоденит   344

ЖЖЖЖЖ

Желтуха   368

ЗЗЗЗЗ

Занос пузырный   532
Зигомикоз   123
Зоб   440

диффузный токсический   440
нетоксический коллоидный   441
семейный   442, 920
узловой токсический   441

Зуб
аномалии   288
импактный   288
натальный   289
окрашенный   289
ретенированный   288
сверхкомплектный   288
тауродонт   289
Тёрнера   289
Хатчинсона   289
шелковичный   289

ИИИИИ

Иерсиниоз   119, 609
Иминоглицинурия   765
Иммунитет

гуморальный   148
клеточный   149
противоопухолевый   179

Иммуноглобулины
A   808
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D   808
E   808
G   807
M   807

Иммунодефицит   161, 761, 808
и мальабсорбция   349
классификация ВОЗ   817
первичный   817
приобретённый   560

Инволюкрин   810
Ингибитор протеазы   771
Индекс

Пинье   810
эритроцитарный   810

Инсулин   810
Инсульт   551
Интегрин   810, 826, 827

GP IIb#IIIa   810, 877
Интерлейкины   810
Интерфероны   812
Инфаркт

миокарда   219
осложнения 221
формы 219, 221

мозга   551
плаценты   530
почки   400

Инфекция
аденовирусная   600
генерализованная   631
герпетическая   626
оппортунистическая   626
плода гематогенная   645
пневмоцистная   626
респираторно#синцитиальная   600
цитомегаловирусная   630

врождённая 646
Иридоциклит   692
Ихтиоз   21, 710, 921

X#сцепленный   711, 921
ламеллярный   921
обычный   711
чернеющий   711

Ишемия   71

ККККК

Кадгерин   812
Кальмодулин   812
Кальсеквестрин   812
Кальцидиол   782, 812
Кальциноз   37
Кальцитонин   812
Кальцитриол   782, 812
Кальцифилаксия   38
Кальция депо   763, 774
Канал ионный   812, 827

калиевый   812
кальциевый   813
лигандзависимый   813
натриевый   813
рецепторзависимый   813

хлорный   813
Кандидоз   121, 301, 864

вульвы   491
кожно#слизистый   302
мозга   559

Канцерогены   164
физические   164
химические   164

Кардиомиопатия   222
алкогольная   224
вторичная   224
генетика   921
гипертрофическая   223
дилатационная   223
обструктивная   223
первичная   222
правожелудочковая   224
рестриктивная   223

Кариес
дентина   292
зубов   290
цемента   292
эмали   291

Карциноид   364, 468, 519
Каспазы   814
Катаракта   691
Канцерогенез. См. Онкогенез
Квашиоркор   22, 814
Кератит   691
Кератокиста одонтогенная   312
Кератоконус   691
Кетоацидоз диабетический   814
Кинины   96
Кислота

арахидоновая   815
фолиевая   786, 815

Киста
аневризмальная кости   587
Беккера   595
гортани   684
жёлчного протока   372
зубная   312
инклюзионная влагалища   487
лёгкого врождённая   257
Наботова   493
носонёбного канала   313
одонтогенная   312
печени   379
почки   420
радикулярная   313
ретенционная слюнной железы   319
синовиальная   595
солитарная кости   587
ЦНС   550
яичника   509

Классификация
OMIM   757
REAL   815
болезней   748

международная медицинская 750
лейкозов   180

FAB 180, 815
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наследственных заболеваний   757
острого лейкоза   817
острого лимфобластного лейкоза   818

иммунофенотипы 818
острого миелоидного лейкоза   817
онкологических болезней   752

гистологическая 753
Клетка

антигенпредставляющая   150, 819, 826
гигантская   819, 869
Гоше   23, 199
дендритная   819
ксантомная   23
Лангерханса   819, 869
Панета   342
пенистая   23
перстневидная   22
Пика   23, 819
Пирогова–Лангханса   819
тучная   819
фон Купффера   869
Хофбауэра   820, 869
энтероэндокринная   820

Коарктация аорты   240
Кокцидиоидомикоз   123
Колит   351

ишемический   353
коллагенозный   354
лимфоцитарный   355
микроскопический   355
неспецифический язвенный   351
псевдомембранозный   354
радиационный   355

Коллапс   721
общий патогенез   722
проявления   722

Кольцо
Вальдейера–Пирогова   820
Кэбота   820

Кома   725
диабетическая   820
гиперосмолярная   820
гиперосмолярная некетоацидотическая   820
микседематозная   820
молочнокислая   821
типы   725

Компенсация   129
Комплекс   821

иммунный   821
мембраноатакующий   821
околоклубочковый   821
юкстагломерулярный   821

Комплемент   155, 821
Кондилома

гигантская   363
инвертированная   491
остроконечная   363, 484, 487
широкая   710

Копропорфирия   840
Кортиколиберин   822
Кортикостероиды   822
Кортикостерон   822

Кортикотропин   822
Краниофарингиома   550
Краснуха врождённая   645
Криз

апластический   822
гемолитический   823
надпочечниковый   822

Криптококкоз   122
церебральный   559

Крипторхизм   540
Криптоспоридиоз   612
Кроветворение   785
Кровоизлияние   72

в мозг   552
субарахноидальное   552

Кровопотеря   85
виды   88

Кровотечение   72
синдромы   198, 199

Ксантинурия   840
Ксантуренацидурия   840
Ксеродерма пигментная   37, 164, 823, 922

ЛЛЛЛЛ

Лабиринтит   673
Лаймоборрелиоз   779
Лактатдегидрогеназа   840
Ламинин   823
Ларингит   683
Лёгкое

ателектаз   257
киста врождённая   257
птицевода   823
работника зернохранилища   823
рабочего, обрабатывающего солод   823
фермера   823

Лейкемид   823
Лейкемия   823
Лейкодистрофия метахроматическая   823
Лейкоз   180

волосато#клеточный   188
острый   180

лимфобластный 182
миелобластный 182
монобластный 182
недифференцированный 183
промиелоцитарный 183
эритромиелоз 183

хронический   184
лимфолейкоз 187
лимфоцитарный 187
миелоидный 184
моноцитарный 185

Лейкоплакия   307
Лейкоцит

базофильный   774
эозинофильный   887

Лейкоэнцефалопатия
острая геморрагическая   554
прогрессирующая многоочаговая   554

Лейомиома матки   499
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Лейомиосаркома матки   504
Лепра   117, 612
Лепречаунизм   863
Лептин   824
Лимфангиома   253

печени   379
у детей   664

Лимфангит   245
Лимфогранулематоз   192
Лимфолейкоз хронический   187
Лимфома   190

кости   584
Лимфосаркома   190

Беркитта   192
диффузная   191
иммунобластная   191
лимфобластная   191
лимфоплазмоцитарная   191
лимфоцитарная   191
нодулярная   190
пролимфоплазмоцитарная   191

Лимфостаз   88
Лимфотактин   824
Лимфотоксин   824
Лимфоцит   824

B#лимфоцит   824
CD4#лимфоцит   824
CD8#лимфоцит   824
NK#лимфоцит   825
T#киллер   825
T#лимфоцит   824
T#супрессор   824
T#хелпер   824

Липидоз
клеточный   22
паренхиматозный   22

врождённый 23
системный   23

Липодистрофия   825
Липофусцин   36
Листериоз врождённый   645
Лишай

опоясывающий   628
плоский   305

красный703
склеротический   484
Уилсона   703

Лорикрин   825
Люлиберин   800
Лютеома   510
Лютропин   801
Лямблиоз   345

МММММ

Макроглобулинемия Вальденстрёма   189
Макроглоссия   288
Макрофаг   825, 826
Малокровие артериальное   73
Мальтома   341
Мальформация   807

Арнольда–Киари   563

артериовенозная   239, 553
Денди–Уокера   563

Маркёр
CD   818
гранулематоза Вегенера   771
ХМЛ   184

Маркёры   826
CD   826
опухоли   178

прогрессия 178
рака лёгкого   280

Мастит   521
ретенционный   521

Мастоидит   672
Мастоцитоз   705
Мегакариоцит   828
Мегаколон   355
Медиатор воспаления   96, 829
Медуллобластома   548
Медуллоэпителиома   548
Меланин   36
Меланома   698, 713, 923
Мелореостоз   569
Менингиома   550
Менингит

бактериальный   558
герпетический   627
менингококковый   558
туберкулёзный   111

Металлопротеиназы матриксные   829
Метаплазия   134

желудочная кишечного эпителия   345
плоскоклеточная цервикальная   489
эндометрия   502
эпителия мочевого пузыря   428

Метгемоглобинемия   785, 841
Метилакрилацидурия   837
Миастения тяжёлая псевдопаралитическая   829
Миелоз фуникулярный   829
Миелопероксидаза   847
Миелофиброз   186
Микобактериоз   115
Микоз   120, 559

грибовидный   716
орофациальный   301
пищевода   328

Микоплазмоз   492
Микроглоссия   288
Микродиссекция   17
Микроскопия

люминесцентная   12
поляризационная   12
световая   11
электронная   13

Миксома   232, 315
Миозит оссифицирующий   590
Миокардит   227

Абрамова–Фидлера   228
бактериальный   228
вирусный   228
гигантоклеточный   229
дифтерийный   229
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идиопатический   228
инфекционно#аллергический   229
лекарственный   230
паразитарный   229
ревматический   472
токсический   229

Миопатия
Броди   830
немалиновая   830
митохондриальная   830

Монилиаз   121
Моноцит   831
Муковисцидоз   661

фетальный   831
Мукополипидоз   25, 831
Мукополисахаридоз   25, 831, 923

ННННН

Набухание
мукоидное   26
мутное   20
фибриноидное   26

Нанизм   435, 813
Нарушения

кома   725
объёма крови   83
сознания   725

Невринома   549
Невропатия   557

диабетическая   466, 557
многофокусная гипертрофическая   557

Невус   310, 833
веретеноклеточный   715
внутридермальный   713
меланоформный   714

Недоношенность   636
Недостаточность

антитрипсина   834
антитромбина   834
витаминная   777

A   792
C   793
PP   793

иммунологическая   161
кардии   328
коры надпочечников   452

острая 452
хроническая 452

митральная   237
полигландулярная аутоиммунная   454
печёночная   370

острая 370
хроническая 370

полиорганная   92
почечная   385

острая 385, 386
хроническая   386

протеина
C   834
S   835

сердечная   230

и жировая дистрофия   22
острая 231
хроническая   231

СТГ   802
ферментов   835

дыхательной цепи   845
цикла мочевины 845

фолиевой кислоты   846
эритропоэтина   768

Незаращение артериального протока   236
Нейробластома   665
Нейролейкоз   183
Нейротоксин

ботулинический   873
столбнячный   874

Нейротрофин   878
Нейрофиброматоз   846
Нейтропения

семейная   762
циклическая   762

Нейтрофил   847
респираторный взрыв   847

Некробиоз   63
Некроз   61

восковидный   66
казеозный   66
коагуляционный   65
колликвационный   66
острый канальцевый   402
творожистый   66
ценкеровский   66

Неоплазия
внутриэпителиальная

влагалищная 487
вульвы 485
цервикальная 493

эндокринная множественная   454
Непереносимость

аспирина   848
лактозы   848
сахарозы   848
фруктозы   882

Нефрит
наследственный   391
тубулоинтерстициальный

острый 401
хронический 402

Нефробластома   418, 668
Нефроз липоидный   389
Нефрокальциноз   406
Нефролитиаз   409
Нефронофтиз   423
Нефропатия

IgM   397
амилоидная   398
гипокалиемическая   407
диабетическая   465
уратная   405

Нефросклероз   411
злокачественный   412

Номенклатура
болезней   748



948948948948948 ✧   ÏÀÒÎËÎÃÈß   ✧   Ïðèëîæåíèÿ

международная медицинская   749
Нормоволемия   83

полицитемическая   84

ООООО

Обмен
воды   38
калия   49
кальция   51
ионный   46
магния   54
натрия   47
фосфора   53
электролитов   46

Обструкция
бронхиальная   271
выводных протоков слюнной железы   318
жёлчных путей   369
лимфатических сосудов   246
мочеточника   423
общего жёлчного протока   381

Обызвествление
дистрофическое   37
метастатическое   38
патологическое   37

Одонтома   316
Ожирение

алипотропное   22
Озена   677
Оксалоз   848
Оксид азота   842

синтетаза   842
Окситоцин   848
Олигодендроглиома   548
Онковирусы   165
Онкоген   166, 849

клеточный   166
bcl 281
erb 280
myc 280
ras 281
рак лёгкого   280

супрессор рака   169
p53 169, 282, 849
Rb 169, 283
онкостатин М 849

Онкогенез   162
вирусный   165
дисплазия   173
и наследственность   166
инвазия   174
метастазирование   174
трансформация   173

Онкостатин М   849
Онкосупрессор   849

p53   849
Оофорит   508
Опухоль

автономность   170
гистогенез   175
доброкачественная   162

ангиогенез   177
атипизм   171

морфология 171
заболеваемость   163
злокачественная   162
маркёры   178, 828

прогрессии 178
метастазы   174
патогенез   163
прогрессия   173
строма   175
эпидемиология   163
этиология   163

Орексин   849
Орхит   541
Оспа   601
Остеобластома   577
Остеогенез   566

несовершенный   567, 927
Остеодисплазия Мелника–Нидлса   849
Остеодистрофия

наследственная   779
паратиреоидная   448, 575
почечная   413, 857

Остеокальцин   850
Остеома   577
Остеомаляция   574
Остеомиелит   311, 571
Остеонектин   850
Остеопетроз   568
Остеопойкилоз   569
Остеопороз   573
Остеосаркома   578
Остеохондрома   580
Остеохондропатия   591
Отёк   43

ангионевротический   850
лёгких   257

геморрагический 598
Квинке   850
классификация   43
лимфатический   88
патогенез   43
яичника   510

Отит
наружный   671
средний   672

Отосклероз   674
Отслойка

плаценты   639
сетчатки   695

Офтальмия симпатическая   692
Охроноз   594, 850

ППППП

Пангипопитуитаризм   438
Парагрипп   599
Паракокцидиоидомикоз   122
Паранекроз   63
Парапсориаз   716
Паратиреокрин   850
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Паркинсонизм   556
Пемфигоид   709
Пенициллёз   121
Пентада Фалло   235
Пентозурия   840
Пептид

YY   850
глюкагоноподобный   850

Перелом кости   569
Переносчик железа   874
Переношенность   638
Периартериит узелковый   249, 480
Перикардит   230

бактериальный   230
вторичный   230
первичный   230
ревматический   473
туберкулёзный   230

Периодонтит   293, 296
Печень

гусиная   22
Пигменты   33

липидогенные   36
тирозиногенные   36

Пиелит   423
Пиелонефрит

острый   407
хронический   408

Пикнодизостоз   569
Пинеалома   439
Пиноцитоз   851
Пироген   851
Пищевод Берретта   330
Плазморрагия   73
Пневмокониоз   124

асбестовый   772
Пневмонит гиперчувствительный   852
Пневмония

крупозная   262
лобарная   262

фридлендеровская 263
новорождённого   646
острая   260

межуточная 264
очаговая   263

Пневмонокиоз   851
Пневмоцистоз   626, 853
Подагра   594

ложная   594
Полиартериит узелковый   249, 480
Полиартрит ревматический   470
Полимиозит   482
Полиомиелит   560
Полип

анального канала   363
мочевого пузыря   426
носа   679
плацентарный   531
толстой кишки   358, 360
тонкой кишки   346
ушной   675
фиброэпителиальный мочеточника   424

шейки матки   492
эндометрия   499

Полипептид вазоактивный интестинальный   850
Полицитемия   84

истинная   186
Поллиноз   853
Полнокровие

артериальное   74
венозное   74

Порок
аортального клапана   238
митрального клапана   237
развития

врождённый 651, 833
многофакторный   657
нервной системы   563
орофациальный 286
почки 419
предстательной железы 535
сосудов 239
сосудов ЦНС   552
черепа 563
щитовидной железы   445
яичка 540

сердца
врождённый 232
приобретённый 237

Порфирия   34, 853
Почесуха   704
Почка

амилоидно#сморщенная   399
большая белая   399
большая сальная   399

Приспособление   128
Прогнатизм   287
Пролактин   789
Проопиомеланокортин   855
Простагландин   855
Простатит   536
Простациклин   855
Протеосома   855
Проток

артериальный   855
мезонефрический   855
парамезонефрический   855

Протоонкоген   167, 855
Псевдогиперальдостеронизм   856
Псевдогипопаратиреоз   447, 779, 795, 929
Псевдоподагра   594
Псевдотуберкулёз   119
Псориаз   703
Пузырчатка

неакантолитическая   709
обыкновенная   306, 708
рта и конечностей   301

Пульпит   292
Пурпура   856

тромбоцитопеническая
идиопатическая 198, 856
тромботическая 199, 856

Шёнляйна–Геноха   856
Пучок
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Бахмана   856
Венкебаха   856
Джеймса   856
Кента   857
Махейма   857

РРРРР

Равновесие
кислотно#щелочное   55

буферы 57
расстройства 60
показатели 56

Рак
аденокистозный   323
ациноклеточный   322
влагалища   488
вульвы   486
гортани   685
губы   309
желудка   340
жёлчного пузыря   383
жёлчных протоков   383
лёгкого   276

маркёры280
онкогены 280

лимфоэпителиальный   324
маточной трубы   507
молочной железы   525
мочевого пузыря   429
мукоэпидермоидный   322
наружного уха   675
носоглотки   681
печёночно#клеточный   380
пищевода   331
почечно#клеточный   417
предстательной железы   538
слизистой оболочки рта   308
слюнной железы   322
толстой кишки   359
шейки матки   494
щитовидной железы   445
эндометрия   502
языка   309

Расщелина
верхней губы   286
лицевая   286
нёба   287

Рахит   574, 857
Реакция

Артюса   158
гиперчувствительности   153

замедленная 150, 159
клеточно#опосредованная 159
комплементзависимая 155
немедленная 154
тип II 155
тип III 157

иммобилизации бледной трепонемы   858
компенсаторная   129

принципы обеспечения 136
стадии 135

Перлса   34, 858
полимеразная   16
приспособительная

принципы обеспечения 136
отторжения трансплантата   160, 415
ШИК   858
фон Вассерманна   858

Ревматизм   469
Ревмокардит   470
Регенерация   134

репаративная   134
патологическая   134
физиологическая   134

Ренин   858
Репарация ДНК   170, 858
Реституция   134
Ретинобластома   667, 699
Ретинопатия

атеросклеротическая   693
гипертоническая   215, 693
диабетическая   464, 694
ишемическая   693
недоношенных   695

Рецептор   858
IgE   858
адренергический   858
ацетилхолина   860
витамина D3   859
гамма#аминомасляной кислоты   859
глициновый   859
дофамина   859
инозитолтрифосфата   859
мембранный   859
опиатный   859
опиоидный   859
ретиноидов   859
сиротский   859
стероидных гормонов   859
тиреоидных гормонов   859
фактора некроза опухоли   859
формилметилпептидов   860
холинергический   860
эндотелина   860
ядерный   860

Риккетсиоз   602
Ринит   677

ССССС

Сальмонеллёз   607
Сальпингит   505
Сап   118
Саркозинемия   843
Саркоидоз   125

и миокардит   229
лёгких   275

Саркома Капоши   625
Саркома

остеогенная   578
синовиальная   595
эндометриальная   504
Юинга   583
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Секвестрация бронхолёгочная   257
Селектин   847, 860

P   876
Сепсис   631

новорождённого   647
пупочный   647

Септицемия   633
Сердце

тигровое   22
Сиаладенит   319
Сиалолитиаз   318
Силикоз   124
Силикотуберкулёз   114
Синдром

BIDS   861
CREST   479
MELAS   861
MERRF   861
Rh#ноль   861
SIRS   92
WAGR   668, 861
адаптационный   130
адреногенитальный   861
антифосфолипидный   248
Арнольда–Киари   563
аспирации мекония   641
аутоиммунный полигландулярный   454
Бадда–Киари   244
Барта   862, 921, 930
Барттера   862, 930
Бекуитта–Видеманна   668
Бернара–Сулье   862
Блума   862
Броун–Секара   862
Ван дер Вуда   287
Вермера   454
Вернера   862
Вискотта–Олдрича   863, 919, 931, 934
Гайсбёка   863
геморрагический   198
генерализованной липодистрофии   455
гепаторенальный   371, 385, 863
Гийена–Барре   557
гиперстимуляции яичников   509
гиперэозинофильный   863
голубой пелёнки   875
Горлина   454
Грисчелли   762
Грубера   865
Гудпасчера   396, 863
Дабина–Джонсона   369
Дауна   652
ДВС   79, 200

морфология 81
патогенез 79
стадии 80

Дени–Дреша   668
ди Ферранте   832
длительного раздавливания   864
длительного сдавления   864
Донохью   863
Дресслера   221

дуги аорты   211
дыхательного расстройства новорождённых   640
Жакку   470
Жибо–Венсела   568
Жильбера   368
Золлингера–Эллисона   337
иммунопролиферативный   350
Иценко–Кушинга   449
Йова   864
Казабаха–Мерритт   81, 664, 864
Картагенера   864, 866
Киммельштиля#Уилсона   465, 864
Кляйнфелтера   864
кошачьего крика   864
краш#синдром   864
Криглера–Найара   368
Лайелла   305
ленивых лейкоцитов   762
Лериша   211
Леша–Найена   864
Лея   864
Лиддла   864
Лоу   865
Луи#Бар   865
Лэмберта–Итона   864
мальабсорбции   347
Марото–Лами   832
Марфана   865
Махейма   857
Меккеля   865
Менкеса   865
Меньера   674
Моркио   832
мочевой   865
нарушенного всасывания   347
неадекватной секреции АДГ   436, 865
неподвижных ресничек   866
нефритический   384
нефротический   384
Нунан   866
Оллгрова   866
Олпорта   391
Опитца   866
отмены гипертензивных препаратов   866
ошпаренной кожи   305
паранеопластический   179, 866

гематологический 866
эндокринный 866

Пархона   865
Патау   653
Пейтца–Егерса   360
перекрёстный   479
пиквикский   867
плацентарной трансфузии   650
позиционный   864
поликистозных яичников   509
постинфарктный   221
Прадер–Вилли   867
пустого турецкого седла   867
Райтера   867
Райфенштайна   795, 833
Рандю–Ослера–Вебера   241
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распада опухоли   791
Рассела–Сильвера   867
резистентных яичников   776, 867
Рейно   241
респираторного дистресса взрослых   258
ретикулярной дисгенезии   762
Рея   867
Робена   287
Робиноу   867
Россолимо–Мелькерссона   288
Ротора   369
рыбьего запаха   765
Санфилиппо   832, 923, 932
Сезари   188, 717
Сиппла   454
системного воспалительного ответа   92
Слая   832
слизисто#кожный   250
Смита–Лемли–Опитца   868
солитарной язвы   361
Стёрджа–Уэбера   553, 868
Стивенса–Джонсона   305
Стиклера   868
Стилла   868
Тёрнера   653
тестикулярной феминизации   544, 868
токсического шока   868
триплоидии   653
Труссо   244
Уотерхауса–Фридерихсена   868
Фанкони   868, 884
Фелти   869
Хантера   832
Холт–Орама   869
Хюрлер   832
Целлвегера   869, 925, 933
цереброгепаторенальный   869
Черджа–Стросс   250
Шая   832
Шая–Дрейджера   869
Шеана   869
Шёгрена   320
Шёгрена–Ларссона   869
Шедьяка–Штайнбринка–Хигаси   762
Шерешевского–Тёрнера   869
Шмидта   454
Эдвардса   653
Элерса–Данло   869
Эллиса–ван Кревельда   869

Синовиома   595
Синусит   678
Сирингомиелия   557
Система

иммунная   146
калликреин#кининовая   869
мононуклеарных фагоцитов   869
ренин#ангиотензин#альдостерон   869

Сифилис   117, 710
врождённый   645

поздний 289
миндалин   682
мозга   559

орофациальный   299
Склеродермия системная   478, 707
Склероз

боковой амиотрофический   556
диффузный   554
многоочаговый острый   554
рассеянный   553
системный   306
туберозный   870

Склерома   678
Сладж   77
Соматолиберин   870
Соматомедины   870
Соматостатин   870
Соматостатинома   468
Состояния

коматозные   725
экстремальные   718

СПИД   623
церебральный   560

Спирали Куршманна   870
Спондилит

анкилозирующий   594
Спру   348
Стаз   77

лимфостаз   88
холестаз   369

Стеноз
аорты   236
водопровода мозга   563
лёгочной артерии   236
митрального клапана   237
мочеточников   420
пищевода   327
привратника   334
уретры   420

Стенокардия   218
Стоматит

аллергический контактный   304
ангулярный   302
афтозный   303
везикулярный   301
гангренозный   299
медикаментозный   304
при зубных протезах   301

Стресс   142
Субституция   134
Сульфоцистинурия   843
Суперантиген   871
Сфероцитоз наследственный   193
Сфероцитоз   871

наследственный   871
Сфинголипидоз   871

церебральный   871

ТТТТТ

Талассемия   194
Тезаурисмоз   23, 658, 777
Текома   515
Телеангиэктазия   240, 252, 552
Тельце
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апоптозное   871
Ауэра   871
Барра   828, 871
Дёле   871
Жолли   872
Каунсилмена   375, 871
Леви   556, 871
Массона   871
Мэллори   871
Пика   556
Хайнца   872
Хауэлла–Жолли   872

Тератогены   655
Тератома   518, 664
Тест

TUNEL   69
гистаминовый   872
дексаметазоновый   872
каптоприловый   872
Папаниколау   872
с нитросиним тетразолием   872
связывания Т

3
   872

толерантности к глюкозе   872
Шиллинга   872

Тестостерон   872
Тетрада Фалло   235
Тиреоидит   442

аутоиммунный   444
де Кервена   442
острый   442
подострый   442
Риделя   444
Хашимото   444
хронический   443

Тирозинемия   873
Тирозиноз   21, 873
Тироксин   801, 873
Тиролиберин   873
Тиротропин   873
Тиф

брюшной   605
вшивый   603
сыпной   603
эпидемический   603

Токсоплазмоз   620
врождённый   646
церебральный   559

Тонзиллит   681
Тонзилломикоз   682
Травма   728

костей   569
мозга   561
периферических нервов   563
родовая   642
спинномозговая   562

Трансплантат костный   570
Трансплантация почки   413
Транспозиция

внутренних органов   864
магистральных сосудов   235

Транспорт аксонный   874

Трансферрин   34, 874
Трансформация   173
Триада Фалло   235
Триада

Уиппла   467, 794
Хатчинсона   300

Трийодтиронин   874
Триметиламинурия   765
Триптофанурия   874
Трисомия

частичная   654
8   654
13   653
18   653
21   652

Трихомоноз   491
Тромабангиит облитерирующий   251
Тромб   78

виды   78
исходы   79

Тромбастения Глянцманна   875
Тромбоз   77

в плаценте   530
вен   243

Тромбоксан   875
Тромбообразование   78
Тромбопластин   875
Тромбопоэтин   875
Тромбофлебит   243
Тромбоцит   876

гликокаликс   876
Тромбоцитемия

геморрагическая идиопатическая   187
Тромбоэмболия   82

лёгочной артерии   82
Туберкулёз   107

абдоминальный   112
вакцинация   110
врождённый   110, 646
вторичный   113
гематогенный   110
глаз 113
иммунопатология   108
инфильтративный   113
казеозный   113
кожи   112
костей и суставов   111
маточных труб   506
мозга   558
нёбных миндалин   682
нозокомиальный   115
орофациальный   300
первичный   109
половых органов   112
цирротический   114
эндометрия   498
яичника   508

Туберкулёма   113
мозга   111

Туляремия   616
Тургор   44
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УУУУУ

Убиквитин   62, 877
Уремия   387, 412
Уретерит   423

ФФФФФ

Фавизм   194, 877
Фагоцитоз   155, 826, 847
Фактор

агрегации тромбоцитов   877
активации тромбоцитов   877
анафилаксии медленно реагирующий   877
ангионенеза   877
антигемофильный   878
антиядерный   878
внутренний   782
волчаночный   476, 878
гемопоэза   786
Касла   782, 786, 878
колониестимулирующий   878
натриуретический   878
нейротрофический   878
плазменный свёртывания крови   879
подавляющий миграцию макрофагов   879
пропердиновый   879
роста   879
стволовых клеток   881
транскрипции   881
фон Виллебранда   881
хемотаксиса нейтрофилов   881

Фанероз   20
Фелиноз   120
Фенилкетонурия   21, 657, 659, 838, 839, 843, 844, 881,

  925, 926, 934
Феномен

Артюса   158, 881
волчаночный   477
Вольфа–Чайкоффа   882
йод Базедов   882
молекулярной мимикрии   882
первой дозы   882
сладжа   77, 870
Харгрейвса   477

Феохромоцитома   453, 882
Ферритин   882
Фибриноид   26
Фиброз кистозный   661
Фиброма

амелобластическая   315
десмопластическая   584
неоссифицируемая   586
одонтогенная   315
оссифицирующая   317
ротовой полости   309
хондромиксоидная   581
ювенильная   680
яичника   515

Фиброматоз
десневой   297

инфильтрирующий   528
Фибронектин   882
Фибросаркома   585
Фикомикоз   123
Филаггрин   882
Флебит   243
Флеботромбоз   244
Флегмона   101
Фоллитропин   801
Фруктоземия   882
ФСГ   801

ХХХХХ

Халазион   697
Хемодектома   676
Хемокины   882
Херувизм   317
Хламидиоз   491
Холангиокарцинома   380
Холера   610
Холестаз   369
Холестеатома   673
Холецистит   381
Холинорецептор   860
Хондробоастома   581
Хондрокальциноз   594
Хондрома   580
Хондроматоз синовиальный   594
Хондросаркома   581
Хордома   549, 585, 676
Хорея

малая   473
Сиденхэма   470
Хантингтона   556

Хориоамнионит   644
Хориокарцинома   533
Хроматин половой   828, 871
Хромосома филадельфийская   184

ЦЦЦЦЦ

Целиакия   347
Цервицит

острый   490
хронический   490

Церулоплазмин   883
Цирроз печени

алкогольный   374, 378
билиарный   377

Цистиноз   21, 883
Цистит   425

железистый   428
острый   425
полипоидный   426
хронический   426
эозинофильный   426

Цитокератин   712
Цитокины   884

малые индуцибельные   884
Цитофлюориметрия   15
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ЧЧЧЧЧ

Чума   614

ШШШШШ

Шигеллёз   608
Шок   722, 884

анафилактический   884
виды   723
геморрагический   885
инфекционно#токсический   886
кардиогенный   886
обструктивный   887
общий патогенез   723
ожоговый   739
плевропульмональный   887
септический   887
стадии   723
токсический   868
травматический   729
эндотоксиновый   887
этиология   722

ЭЭЭЭЭ

Эзофагит   328
Эктопия

почки   420
цервикальная   488

Эмболия   82
виды   82

Эмпиема   102
Эмфизема лёгких   269
Эндартериит

облитерирующий   241
пролиферативный   215

Эндокардит   225
бактериальный   225
инфекционный септический   225

Лёффлера   227
минимальный   226
ревматический   227, 472
септический   225, 633

затяжной 226
Эндометриоз   361, 430, 493, 511
Эндометрит   498
Эндорфин   859
Эндотелин   887
Эндотоксикоз инфекционно#воспалительный   735
Энтерит   343
Энтероколит новорождённого   650
Энхондроматоз   567
Энцефалит

герпетический   561
цитомегаловирусный   561

Энцефаломиелит
при ВИЧ   625
острый диссеминирующий   554

Эозинофил   887
гранулы   888

Эотаксин   888
Эпендимома   548
Эпулис   309
Эритема многоформная   305
Эритремия   84, 186
Эритрокератодермия   712

лорикриновая   713
Эритромиелоз   183
Эритроплакия   307
Эритроциты патологические   888
Эрозия шейки матки   490
Эстрогены   888
Эхинококкоз   124

костей   573

ЯЯЯЯЯ

Язва сибирская   618


